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11 SCHWANNCMA MALIGNO CE INTESTINO DLLGAW ASOCIADO A 

ENFERMEDAD DE VO!I F.ECY.LlllCPAUSEtl 1 S, PPJ:SEtlTACION -

DE UN CASO. Y RI:VISIOll rE LA LITERALlRA". 

INTRODUCCIDN 

1.- El pile.len.te .tltabajo 4.iJlve c.on;o .tu.ih patta ta ob.tenú6n dc.l .tl.t.uio­

de e.lpeclai.U.ta e11 C.ilw.g.Ca GeneJia.t, 4e pJtueri..ta 1L11 cMo de 4c.'1wan­

noma maf.lgna del .ln.te.4.t.l.Jta de.f.g<Ulo Mue.lado a en6eJur.edad de Von R~ 

c.kU.nghaJ.L6 en' 4. 

2.- Apr.ax.imadamen..te et 5% de lo4 4Mcon1M de paJt.tu b.f'.altdM c.a!Vtupan­

de a neuJLa 6.lbMmM a 4 chwannonlll<I maUg1104 4-i.endo pOll. to .tan.to de -

p1Le.1e.n.tac.l611 ú161tec.uen..te. ( 11 ) 

3 .- Sfo embMga, ap1tox.lmadamen.te et 30% de .f.04 pac.len.tu c.011 11e.u11a6.l-­

bMma.to4,U de. Van ReckU11gl1Cll.L6en 14 p1tuen.tan un 4clwannoma ma.f..lgna 

pOll. degene1tacl6n .6Mc.oma.taM de un neuJLa6.lb1tcma. V.le.ha Maclac..l6n, 

po1t. R.o .tan.to, no u .tan .ln61tec.uen.te 1J el16amb1tec.e el p1t.0n64.t.lc.a y -

.6upe1tv.ivenc..la de u.to4 en~eJimo4. ( 11 ) 

4 .- El plle.6etl.te tltabaja c.011.6.t.l.tulje una IU.Uo/t.la c.U:n.lc.a de u.ta Macla 

c.l6n y no4 da p.le pMa e6ectJJO.lt. una 1t.ev.l4.l611 ac..tual de la. Ut~ 

Ita. 

s.- A4.lmi.6mo 4e 1teaUza una 1t.evi..6.l6n ex.telt6a de !a. en6e1tn1edad de Van -

Rec.h.Unghau.6en'~; C:ude Hi..6.tolt.la Na.tuJi.a.l de ta e116e1tn1edad, h.U.to--
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Ma pltopia de C.a cttne.1111cdad rfc1.>dc .iu P''hrcno dc,1c11.ipr..J6n IH11>:ta fa­

aduai.ldad, dc6.úU:c.l611, J,.{,i.top<Ltog(ni!jú,, ge11(tica, d,iaq116&.U.co, -

cuad'to cLCnfr.o, plton66-tico 1f .t't,ttmni mi o. 

6.- Se 1¡eaf-lza wia dclC}[.iµci6n 11.'taf.Cada con dcóútic,LrJJl'A, luMeMnc-­

.6.i.A, ana.tcrinío. 111lc1tosc.C-pic11 u nrac,~u.sc.6plca, 11?ai.lg11idad U clióeJten--­

c..iM eH.t.Jt\?_ i.o-6 .tic.11ww11wu1a~ ~( Cus IH!Wll'f, ib110nut6. 

7, - Tambúfo .6 e. ll.evL~a eL cua:llwe,L[n .. i.co, diagn6o:Lic(t, phunr5,~ t-tco y -t'.Aa­

taniiento d,,_ .6ú1dllcM1r.. J~ nJLu'.,1b.50-'tci.61t .intc.s U..ia.t, ua que c..f. c.n6e.Jtmo 

de.t C<Llo cC.foico p11clcntab!l e,ita patofu.o,[a ~cctmda.üa '' [,¡ JJ11)(t-·­

.1.l611 da . .i.ntr.&Lino dcJ'.!Jado ¡;011 toi tw1101tt;, 1 .id1wamtc111a1 ) • 1Hdc-­

¡:;encUc.1túmcn.te de . .iu c.1t6CJtmciad de br1.6C 1 NvUJ.on.i.b~mnatMú o f11--

6Vt111edad de Von RcclctútglrrutlC.1t 'J ) . PM úC.t.<mo r.n ci.te. mdnto apaJt.­

:trufo JC ltacc n1c11c.i61t .1uc e( eit6eJuno :tambl.~11 c.ttMaba con una ltCllfl..i.a 

ltla:tat pon. de.M.izamic 11,to, la c.ua.f H con 6iJtm6 po.n. cU:rii.ca tJ exán"> 

ttCI.> de gab.lndc. /Jo ~e c.01i1.<dr.Jt6 pnude.11.te 111e11cfo11w1 c11 {iailma dct.i­

R.Cada ef cuadJto c.l'.úúc.o de .l'a livrn.la h.úuat ¡;01¡ de.1Ri.zamle1i:to, pa­

"ª 110 ltace}[ demalúülo e>:.te1Mo c.f. p1tC.1e1ote . .tJtabajo, l.l:depc11d,ie1t:te-­

mmte de que Je .tJuJ..ta de wrn patofog.{a mue.Ita 1116:1 6n.ecucn.te .. 

a.- Vua60/[:/;u11cutamen.tc lll' 6u{. ¡zóible n.uca.tM l'M 1tad.logn.atífa6 de.t 

:tM1t.1.i:to .ln:tu.Unae ,,,: CM 6otog~.a6.fal ele.e acto qu.il!.Ú!!g.lc.o ro" .e.0.1 

acon.tewiie1ito~ acae.cido6 el pMado meJ de S·!)J.túmb1te en et flolp.l­

:tctl Ge.neJtal de M~xlc.o, polt lo ctt<tf 110 .1e úicfu!Jell e.11 ef. p1¡e,icn.te -
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ttw.ba.jo, peiw .\e útcl'uyen J'o-0 1tepon.te.1 li.Wtopato,f.6güol> que cr116-(~ 

ma.1t e.t cü.a.9116.1 tlco de Von P.cc'1U11gliaw.icn 1.\ y de .1eltico.mt01ra. n1<tUgtto 

del mumte!tlo e .úcte-1tú10 de.l'.gado. 

9.- Se co1u.-ldeM. h11poJLta1ite la. purntau611 de e.1te CMo el.buco debido 

a. la. 1tMern de .1u p1te.1e1ita.u611; no truito polt .ea iu,oua.u6n de --- -

.\cltwannoma 111afig110 u en6Vtmedad de Van Rec/1U119'1au1>en 1.1, J.Üto poli.­

la loca.UzacJ611 de.l .1cJu~m11toma. a n,ivef. del .úueJtútO de.f.go.do ya -­

que e.11 la WMatUILD. .1olo .\e ILepoM:o.11 CMo.1 wlado-0 de tumolteJ -­

newwg6úco& del .úttNtino deJ'.gado y en 6onma. mM Ita.Ita. y a.,(¿,foda. -

.\e JtepolLtM CMO.\ de En6eJu11eda.d de Vott Reck.Ungho.~ett'.1 iu,ociada. a. 

.ichwrutnoma 1lla.Ug110 pelto no de lociliza.u6tt ett el in.tu.tino det.gado. 

( 2. 7. 11, 12. 13 ) . 

Polt ejen1plo: 

EN LA LITERATURA ESPAflOLA.- Ett e.t aiio de 1979 .\e 1tepo1Lta.1to11 2 ca.\04 

de u.hwru111oma. maligno pelta de. f.oca.Uzac,(6n e11 ut6mago 1J .1.ln ah o-­

uaci6n a. Ett6e.1tmedad de VoltRecW119ltruuw 1<1, < 12 ) 

En 1980 la. utCMtulta E.\pañola. Jte.polttu. un Cll<lo de uta. ruouac.i.611, 

aunque el .\chwili\ltoma. .\e loca.Uza.ba. en la. p,(eJtna. de1teclta.. ( 11 l 

P~lt ú.Ú:.úrio tili 'la' Úteltlttu!tá ÚpañÓÚ he 1tepoltta. utt Cll<IO de .1chwa.n-

11oma. duodenal, en et a.fío de 1982, peM .1-lll Moua.lt.\e a. Van Rechll!!_ 

gh~ett'.1. e 13 ) 

10. -Ex.Utett ett la. Ute1tatwi.a. mu11d,ta.l !Lepolttu de ca..10.1 a.lóla.dM de tu­

mo/tu neu1togttt<'.co.1 de. .i.n.t.e.1tillo delga.do pelta .1.út a..1oua.c.i.6n a. En--

6e1tmeda.d de Van Reck.Un9h~en'1>. 
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Lo-0 .ltctUauM ,~ epo Han do ,i caJ.>01> ('11 1979 ( 7, 26 

Loó JapDlll'l>Cl> iicr:oJLtaH un Ca.60 l'll 19SO 32 

Lo.1 Be.Cga~ ·'Iq.1t~;ta11 im ca.so C•l 1981 16 

Lo-0 F1UU1cc.-Hcl 1Lcpo1Ltro1 .t'tl'I> Cel.Mó l'll 1962 43 

La,; PoCac.oi 1¡cpo11.tru1 w1 1>oto c.iio en 1983 42 

Lo-0 Ru1>oi ILepo~.ÜLH w1 1>oto ca.io en 1984 45 

Laó F1La11c.e,;e; 1cp01Lt11>1 oho.i .t.~C·l ect~O(, Cll 1983 30 

11.- Adcmtl\ exú:tc.11 en Ca LUr.111t<a<L de liabea 111ai'c.6a 11w11c!1MM 1Lcpo1L­

:t.u de e.Mol <UJ..lado1> de .1cliwa.n11omM a.;oc,iado1> a [1:óehmcdad de -­

Van Rec.h.t-ú1gl!lluóe11'1>; pelLn loó .ic/1wa11non1a.1 nw.,c.a -0e lian Coc.11.Lico.­

do a 1tivcf dc.t l11.tc1>.ti110 dcl.gado. ( 21, 30, 37, 39 ) 

12.- La EnéMmc.dad de Vo1; Rc.ckll11glwu1>en'1> e.ama óc. mencio11M,~ m5..i ade­

fun.te, e-O initl -OIUa!p.ti.b.Ce a. ((lOci.M.lC con a1gú11 .Upo de llCOpCa.l.Llaó 

polr. ejcmy.íb: aqu.l en lllZ:Uco; UpecíMcan1c.11tc. en e,C lioópltal Grne-­

IULC. de /.fú..lc.o de fu S.S.A., en c.f. mio de 1'!74, fo! Voci:o11u Atbo­

lr.e.6 Saavcr()[a yRodJúguez Ma.1r.t.t11ez 11epoM:a!to11 po11 ph.imeha vez en R11 

U:t.eha.tulr.a .ta a,;vuac.í611 de neu1toó.tb1toma.to6ú HgmcntM..la c.011 u11-

ade11oca.1r.c.4vma de .ln.te.1>ti110 delgado, -Oút que -Oc Ita.Clan dcmo-0.tJr.a.do­

e-OtigmM de Ra EH(,CJmrc.dad de Von Rec.Uú1gl1a.u<1en.-0 a nlvc.X cutáneo. 

(1,17,19) 

En .la UtehiLÚJ!lA -0e lta.11 hcpolr..tado ha..ita e.C. año de 1983, 6e,i..i e.Mol> de­

iu.oclau'.611 de E116ehmedad d~.Von Rec.lz.U11gltau1>e11 1-0 1J cMc.ínoma del :t.ILacto 

ga1>:t.1r.oWMtinal.; y de. {-Oto& -0wc.a-00-0, 4 &e '1a.n encon.tJtado en el Ampu­

ta de Va.teh. Lo-O cMch1amM de,C ronpu.ia de Vateh Mil IJ.Mo6 y 1>oeo -Oe --
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!tan !tepomdo 25 cMo.\ en Ra L.U:e1tatu1ta, co1Mt.ltuye11 .10.f'.o ef. O. 2% af. -

0.3% de todo.1 lo.i .tuma1tM c.allc.útogfoico~ ga1.tJw~1iteMh1a.i'.u. ( 3, 15,-

29, 44 ) 

La p1¡,ue11ua de wi .tumo!t ca1tcino.lde .fote.1th1a.i'. en u11 paciente col! e.11--

6eJm1edad de Vo11 Reck.li.119/i~en '.\ 6ué dv.icJLlto pOIL pwnvra vez polt Lee­

y Ga1tbe1t en e.C afio de 1970 y poUVU.oJunente .ie 1tepoltta1!011 o:tJto.i 4 ca-­

<10.1. ( 34 ) 
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POR LO CUE SE CONCLUYC OlX: '1 

l, - La. a.60c.la.c.l611 de en6v1medad de. Ven Recl1.tú19ha.t.t.!>e11'1> y Scltl{:Ofü1C111a -

U poco 61tccucr..te. 

11.-E6.ta. MOUci.611 6C p\c.l>Wta p!t-l11c.lpiWliC>U'e. e11 ca60I> de ódJWa11110•1U­

loc.a.Uzado1> e11M1tt1x o extltcm{dadc.1.i. 

III.- Lo-0 .tumonu del .l11tc.1.i.Uno delgaro 1>011 ya de .wyo nMa-Oi pe1tc tnd.4 

ru111 l.o1> .twr1c1te,l 11ewt0gfolco1> de óta v.úce,\a {¡ucc.a. ( 35 ) 

IV.- Y uto& tU>oc-illo& a la fo6c1ttncdad de Vo11 Recfl.U11ghau1>c11 1-0 l.o1> hace­

ru111 m/U 1ta.1to6. 

V. - Ve lte.c.ho 6e. co1tó.i.dVUt que Sd1t«t1u10ma. ma.U9110 del .úitc.1>.t.l110 delgado 

Moc.lado a. E116Mmedad de Vo11 Recfl.Unghau.6en16 l'lUttca H ha. 1tepolt..ta­

do en la. Ute1tatwl.a. htU>.ta. el mommto. 
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RESUMEN VEL CASO CL1N1CO 

FICHA DE IDENTIFICACION: 

NOMBRE: R.O.V.M, 

EDAD: 32 AílOS 

SEXO : MASCULINO 

EXPEDIENTE: 723612 

EDO, CIVIL : CASADO 

ESCOLARIDAD : L, A, E, 

OCUPACION : EMPLEADO FEDERAL 

LUGAR DE ORIGEN Y RESIDENCIA: MEXICO D, F. 

FECHA DE INGRESO AL HOSPITAL : 6-XI-84 

FECHA DE EGRESO DEL HOSPITAL : 13-II-85 

FECHA DE INTERVENCION QUIRURGICA: 25-I-85 

~: N.lega. anteceden.tu de .únpoldanc.la. en 11.e!acl6n a L>u. padec.f_ 

rrúett.to actual, 

A.P. NO P.: P1r.oc.ede de mM-lo L>oc.ioec.on6m.lc.o alto, c.011 bue110L> lmbf 

to6 IUg.U.n.lc.o-cUU:Wc.o;,, hab.ltac..l6n c.011 bue1uv.. c.ondi:. 
clone!> de lúg.lene y ventll.ac..l6n, L>.ln hac..lnanU.ento. A­

.limenta.c..l6n buena en c.a.nt.ldad y calldad a. ba.6 e de Clll.!:_ 

ne, lec.he, huevo, velr.dwrM, 61LtltM, c.eJr.ea..f.eL>, Con bu~ 
na. IUg.lene p!VL<lona.l, c.011 bafio 'd.la!úo y c.amb.lo de 11.opa. 

&.tvt.lamen.te, a.L>eo den-t.o..t 3 vece!> a..f. clCa., Meo de. ma-­

noh antu de ful> .lnge.L>tM y deL>puú de m.lcc.loneL> y d~ 
6ec.a.c..lo11e.L>. 
1NMUMIZAC10NES: Re6-le1te e.L>quema c.omp.f.do. 

~: fo6eM1eda.deL> exantemáti.CM de .f.a. .ln6a.nci.a.: Solo 1r.e6.le1Le -
SaMmp.l6n y vCVU:c.Wi. Cuadlr.Oh oc.M.lona.leL> de 1Le.L>61L.la.do c.!!_ 

mún. 
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Amlgda.lecto111fa a. !o; 7 a.110.I de edad, Aprnclicecto.nfo a .1'.06-

24 a.tioo de edad. 

Tabaqu.t.&mo: Po.iwvo, de.bde .l'.oi 15 aíloo de. edad, ¡\wnltHdo -

de 3 a. 5 c.lgMILUlo6 a.l d.fo hM.t't hace 1 etilo que de "1U-tuo­

p1wpú1 defá de ówn.:vt. 

A.ecolt0fú1110: Po;,i,Uvo dc.1>de fol J B alio1. de edad, a ba;c de 

cvwe.za, 5~1111dy u (1l/ttilo1,1, ttega.11dc a,t t>,lta.do de eJllb.üaguez 

una vez al '"e.1> lf bebü11do lulu'.,6/1~ cada ~.(11 de Hrnatta, .i.ü1 -

UegM al e.do. de eii;ú:U:a.o~e:. 

Otiuw ToxlcollliUU:M: lfac.c. 5 a1io; .úilwCo ccmc1~to /1a;ta e.n 3-

ocM.lOtte.6 tJ (w116 111aJt.i/uarna e.11 trna .iota oca-i.i.611. 

Re.bto de antecede.Meó i1t{Vllto.qadob co1110: CMcliopatla;, Ne-

61topa:Ua!.., .eu.aicoo, 6.ón.lcoo, alV<!JÍC06, .tlla116 fiti,1.(011a1u, -

cUa.bU.lcoó, etc. ne.gadoo. 

PADECIMIENTO ACTUAL_: Lo .lttécia ap1t0Wi1adame.n-Ü'. affO-l 3 ille.bt'.l cu1tu de 

ou. útg1te.oo a ll.te Hoopüa.f., cMactVU:zado polt p1te.­

<1e.1\t.all evltCW!UOllt'.6 CÜf1N1.cica6. ama.JU,Ue.nta.6. t'.6)'.l!!. 

mo6lt6, co1t oloit a 11.a.nclo, en ttúme.Jto de 3 a 4 al -­

cUa, co11 du.11.C!U611 de 5 " 5 d.(a;, d.lcho cttadlto M -

1tep.lti6 5 a. 6 oca1.lo11u al cuio, .i ú1 a.91teqaMe at -

nil!ino 11.ü1gu.11a oititon1atolog.(a, 

Vo.1 meou. attteo de bu. -l11g1teoo a ú:te Ho6p.Ual vot­
v.l6 a plte6 e.11:tM u1t cuadlto .1,(Jn.u'.M, pelto e11 i!.l>ta o­

cao.l61t litó evacuo.c..lo11u ¡\uel!Oll mc.t1fo.lca1 e11 2 oca­

<1.lo11e.6 !J au11ru1do.1e a d..lcho cwuUto p1te.be.1Lt6 dof.o1t -

abdominal tipo c6.Uco de. inodl?.ltrufa .úttm6.ldad, en -

ep.igaotltio !J ine.6ogMWo, con .fNrad.lae-i61t a IU:.po-­

go..1>Wo y 606a iliaca üqu..le1tda, que 110 H modiM­
cabo. COl1 R.0.1 1110v.lm{e.ltt:M, ni con .ta lttge6ta de. a.if 
me11to6 y Mlo dllm.lnu..la u.11 poco de .útte.ttó.ldad co11-

.f.lt6 e.va.cu.ac.lo11e6, 110 te11-le11do 1Llt»10, 1U: pVU:olt.lc.i­

dad <licito doto1t, n:ot.lvo polt el cu.at ac.u.di6 a wia. -
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cU1úc.a del r.s.s.s.r.r. w do11de -0e. le. cU6 V<o.:ta~· 

11úe1ito no ei.pee-l6lc.ado. 

U11 nrM deJ..ptt~-6 vue.Lve a P''''Y>'tn11 d{c.lra óúitcrnato­

log.(a, pe!w en ~,1,~11 "eMú'i11 óe .' •'· ~·t ai.te11.i.a, ady_ 
uamla, p~Jtd,tda de )".le,.~o, rl.of~1l1 .:1iv!nnd1w-t de 1,·a~/ctt -· 

.i.n.tcnú.dad y de fa1 tJ1Í.l11ll1.; e 1'1•.'t.r.1.ttc.M y en é-6_ 

.ta. c1c.a.6.t6n ta~ evo.coru~,[oJte~ ¡}¡r1·,·:1'A.·c.,.l,~ fiueAon c.an­

Ugell.o .t..{1Lte 111<! t'.~1ii e·:·. eliJ:>Wntt.ML'.. 1 cr:¡¡ e6.t.ea.toMea.­

fj Ue.n..teJiút, con o{olt tl 1wnc.ü' :i 1•• ,·o.tan.te.h r.11 d -

agua, óúnrlv 1•vacuacco11e1.> il' ,¡,., u cluilando ~ó.tr.­

eulUÍJl.o 5 dí,, i, 11t,1.tivo P<'·~ e.t 1 •.::tí .:u.de a, 0.ite llob 

p.i..ta,t. pMa .. 111 c:c:a,p:Cl.Uco e¡ mcti'c'J• crdeeuado. 

Una llCZ .i.ntvurado et. pauentc ',, f,· ti'. /lci.1pU:al' \e te 1t<U1ttellllogo 

c.0116.i.1tn>-111dé1óe ta .l.i.11to111atolog(a P'""'Úttt1c<'te meucio11a,!a e¡ 1Leówendo '' 

denrlió º'"' ,fr.ide hace ap1c.Ow11ada11er:.lr: 3 111iM p1¡Me1i.tu: piAoó.i.6, óiofo · 

Me<t, "'':l"·\<Jlt<lM.Otle-6' ha.U.t01.>ú, 001uUto1> 1/ tllC.litCÚtllO. dú.te1ili6ll o.bu l·· 

m{.1Hií. H\)(Í\l)1ada., ~.e.atu.ee.•tc...ia, me.t,io.ü. ~n10 tJ boJz.bo!U'.6mob; e...6-ta .6.Ütfonw.í :­

lon.fa le. ct6or.á a .ea ú1geó.ta de..Ur1t,, -111te;,. 

EXJ'LCRAC!ON f'ISICA: TA= 120,f'r•.: ,~1:1l1t'.; I'.C.= 7Gx 1 ; TEMPLRATUR/, 

FR ::: 2?>. 1
, 

ESTP.TUilA 

PESO ACTJl-.1 

36.9°C. 

, .81 1'1l1;. PE'.iO HABITUAL = 78·' l'.r 

72 ; IC·"· 

Se bt1LÍ11 de µtirnte 111Meuü110 d1' .o.dad op.vwite .lgua.L a la c.'<J11oc-_ 

g.lca, dr,ipülrto, b~ olt.lentado e11 ú11, -'Jtc.; e<16CJtM, eoope1tado1t ,,, . .l11i!'.. 

hlwga.:t.anJo, 6alclM no CíVU!cXeJÚó;licc: .. , c.u.1 11Híi..t.i.pleó manel1M ele c.oto11 

c.a6é co11 f.c.e!1e de 0,5 de dii;. y coH P-'', ieiirv. :tJ1111onaC-lo11e6 de 3 "'"y 11.ó 

cml. rle dm. e» la 61te1ite, con li.lpoacu1iri det tado deM.clw; oja61 nilo-­

p,[a en el o jo de.1teclw y miop.(a con ,:1, Uqn1.c U6nio e.11 e,t o jo .i.zq1iieJtdo. · 

0.ú!o6, 11aJúz y gaJrgan.ta 6ú1 da.toó patucóg.lCl'ó. Cuello: hin da.toó pa.tu­

l6g.fooó. T61tax: 110/lJllolúteo, c.011 n11i.l'.t.C:ptu »:w1chM caM co11 lec.he e.de.l:f_ 
cU6o/lJlleó, de 1 cm. de dm. ap1tox.i.madamc1itc. r¡ue dr/.lar.Mec.en a la cUg.lto-
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p!tU.l6n y he¡"{¡}¡_Uda& en .todo el .t6hax, movin:ie.nto& de ampfeu611 !f am-­

pf.exacJ.6n nohmaeu, AA.ea c.Mdútc.a. en UmUe-0 1whmaf PÁ, htU:do6 cMcli.a.-­

c.06 1cUmico6 de buena .lntetUi-idacl 1f 6ú1 6e116.11r11u1> 6opfantc.~, pu.W1011e& -

c.011 buena ve1Lt.Uaei611, ún 6c1té11;eJ1tM h(J11caiúr.<1. Abdc1rrn: bta11do, dcr11.!': 

6ib.te., Uge.1uu11e1..te rlofo.1ta1>0 a. fo paf.r,ac.i61t 11,ccLia 1J ¡:vto{iunda, .i.i1t l1cpa­

:t.o 11-i e.1ipfe110111ega.Ua, -0 in 11:aJaJ .f1JJ1101¡a.fe1>, oút rle6ec.tM aponel(!L6.ücoJ, 

c.on p~.ta.e.6.ll p1teoe1Lte 1f aummtada en -i11.tc.11J.idad ~! fi11.ccur11c.i.a. 

Ge1..U11lc.& ex..teh110<1: Ma<1cu.tú101>, 110'<111a.trÁ de aweJuío a edad y óe>:o. 

Tac.to 11.ec.ta.f.: Co11 .to110 ele. eo6.[ntC/l. 1101¡maf., 110 -0e pa.f.¡xrn 1naJa,1 .úu.:oh<t-­

.tu, 1>ú1 p1te.líl1CÁ.il de ltC11101[1[0.idu. Ex.tJLC'.111.idadr.<1, -0upui.i.011.e.J e. út6rno-­

n.u c.011 atguna& mand1a-0c.a6~ con .teche, 6-im~t.üca&, con 11.e6R.cj0á c1>.teo­

tend,inooo6 p!tue.n.tc.& y 1101una.llll, .tC111pVUU:wta nohntal. <IÚI Babúu,lly. 

EXAHE:NES DE LABORATORIO G A B I N E T E · 

LABORATORIO: ~:!lb. = 11; Hto. = 33; v.s.G. = 1¡7; Leucoc.l.to6 = 

5 200; Ncu..t1!6ó,lloJ = 65%; Unóoc.i.to& = 26; /.1011.é_ 

c.i.toó =9; Eoófo66lia-0 = o; 1Ja.666Ua& = o; Seg-­

men.tado-0 = 63; Banda& = 2, Plaqueta.& na1unalu -

en núine.M , co 11 Ug eha lúpo c.1ta1nl.a. 

~: Giu.ccál = 85 n19%; nl.tll.6ge110 Ulte..lc.o 23 1119%; --

c.1tea..thu'J1a e1t óllehO = 1. 2 mg%. 

PRUEBAS DE COAGULACION: T. de P.: 48%; T.P.T.A.: 56 seg.; T,C,P,R. 

'10 seg, 

PRUEBAS I1JNCDIALES HEPATICAS: Proteínas totales = 7,90 gr.%; alb§._ 

mina = 4.30 gr.%; Globulina = 3,& -

gr.%; Relación A/G = 1. 20 /1 

Colesterol total ~ 240 mg%. 

Bilirrubina total t 0.41 mg%.; Di-­

recta = 0.39 mg%. Indirecta = 0.2m_¡¡_ 

%. T.G. ), = 28 u.r.; T.G.P.= 25 u.r. 
Deshidrogenasa láctica = 240 U. I. 



l:XAHEll GI:m::RA¡, ne OFil!I.:_ •.'01LJ>11i1. V .ll.F .. L.: Negativo 

INMUNOGLOBIJ!,J)IAS: JuG • 7"0 1119/rfl; !:¡A: 80 "'g/dt; Jg/,¡ 0 56 111g/JI'.; e~ ; 

100 flíJ/di:; c4 .- •,; '''::1/df 

PRUCBAS nr. AESOP.CJOi T!.'1'!;;;!!_'.'-'2.1.:_: i'.UcJtr',:(QA. COH c•docúlad J•.'. ab1>on.c.i611-
d;,'.\J)t.{·,;[l,{cin. 

PRLIEBl1S nr, LA D- XILC'.;h: AhlMUi·": d iMIÚlltúla. 

fLfCTPOrURf.SIE Dí: Ull'fl~!l:AS; tl11t;,w· '· 

t11Lna -1; (,11,·.'l ftlel:'~ de. ácido!, ~·'L~~c•.\ 

tto tUr¡~ 11il.Jfc "" ++. fi:of/.a. uorlof/)!~1 

G A 11 l 1; r. T t: 

TELE DE TORAY. Y SiMPLL -~I'.1:_: Sih Mtoi. itito~111rtl •.' 

, • '.: Ce.fu.to ha. 

· 1.l(in1l11rut.te .• 

. ,.,,,,.,Mb1tm11a. 

S.E.G.D.: HiVt>:iii lii:rtn.t pult de.11.i.znmirnto, 0011 nelfut" · ·.,. .,,,, .. ,oódg~eo.-
Vuode.no dc.601¡mado, c.on hu.11!11?.~ cAp.tc.u.tad1· · 

cng1tohado,!,, c.on n.Jtc.o uuo,Ú'.nai o.b{\1}1..to. 

'fPANSl'i"O INT1:ST1tlAL: T11t.ú1.'.li..lu U di.>)~1~1!.!i.ibn ll.J!.t"v:1/1 .-1 1, (;...::,f'(' 11~Llmct. 

dr d.if.ctli.1C~{Út IJ )l'rC,H'.il(' .. · l {I •;1~'1.· ( '. ·i.'.tc;H'.\ 

pequ.c.iia.~ CcH piwbaL.l'.e-0 ¡'.(:(11CtU1 yclj1ii1f'..Lc:.· /t:'.a· 

COllCLUSlOll: Tl<Al!SITO Hff[!:TIJIAL.- l'r.obaok 1 "1Ú<· .. 11,iC1tu•1tt ¿¡n ·t6es,, 
t acJ(í n .u rL~ .; 11 ,~ C:i o. d r ', c_o:t.t.a!l. : I'. n ~VI~ 

Hltdad d~, Ct¡¡;1'!11. l.<'11~1··1¡1~1 ,j'-~ L'c'd 1 ü10,-­

T,l~. I11/t-~(Jt1!':::t' e· Sft~rl!w1i 1 c. Cn·u~-ú10{-

de. 

RADIOGRArIA DJ: C'.!l,UJ·\1!11: lócnfio~ü ftnlibalt de cu1<vcx.ldad <.cqul.01d<t, C.l .. 

/lÚllt b.[ó-id<t a 1uvcl de S 1, lt.•c tcfi.t:c.nc(<J11 111tLbM. 

UL1RASO!IOGRArIA DE.~ l.lodVtada lferalomcgaUa. Rt'J . .'.o i\,'.1!Jlí!.I. 
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Con todo.1 f.o.\ do.ta.1 a1~e11-i.01tu, cUn-i.co de labo.~ato!Uo ¡¡ gabbtete 

.le lleva al paciente. a. C.UWg.út COI! .t'.o.I V.iag1ú.l>.üco<1 de: 

1.- En6e11medad de Von Redz.U119hau.1en 1.1 

2, - Henn.ia H.éltaf. poi!. VuUzamle11to 

3, - P11.obable Un6oma Yey1.mal 

4. - Slndll.ome de Mafub.1a11.u61 McwidM.io a 3. 

DESCRIPCION DE LA OPERACION y HAL!.AZGOS OPI:RATORIOS: 1nw-i.6n me­

d-i.a <1up1trumib-i.Ucal encon.t.11.ruulo: af.guna.1 adhenencla.I .lnte11a.1a, wáU.i.--­

peu tumo11.aúonu de .tamaiio va!Uabee de.ide 3 mn ha.Ita 3 CJll<l. apitowna­

damente, de con.llM>.11(!.{a dull.a el\ toda ea rMed del Ma, deóde la 6egunda 

po11.u6n del duodena ha.Ita aµ11.ox.lmadanrettte un me-tito de ye.yuno p11.owrae­

MM a6ec.tada.I con pMed eng1W.1«da, con dUm.tlW ap1ww1ada de 2 CJ!J<l. -

con n1LU.i.ple.1 ga.ngUo.1 muentWca.1 de a~ox.lma.damente 0,5 CJ!J<l, de dm. 

dude .ca ba.1e del muentell.lo ha.1.ta. ea pMed del hitut.ina. Ruto de. 6!1:_ 

ga1tN 11011maf.u • 

BIOPSIA TRANSPERATORIA: ;Repoll.t6 tumall. maUgno 110 cla6.l6-(.eada. 

OPERACION PRACTICADA: Toma de b-iop.1-i.a de :áimOllU yeyunaiu y de -

muente/1.-io, 

EVOLUCION RETOPERATORIA: El pauente evaR.Ltclon6 er. 60Jtma .1at.i.l 6aE:_ 

tol(.,(a, 6-ln p11uen.tM compUcae.i6n po.1.to,­
peno.tow alguna, con clcatll.zae.i6n ade·­

cuada de ea hell.-ida qu.iAÚl!.g,(C!ll. 

ESTUDIOS ANAtlHOPATOLOGICOS: Papa¡¡.lcolau de Vuodeno: V-BS-14: lle.g!!_ 

t.lvo a caula.I mal,(g1ia.1. 

Blop.1-i.a de tumo11. de 11.eg-i6n .1up1ta01tb.i.­

.tal de.11.echa: B 64-10866 11.epOl!.to.: lleull.!!_ 

6,(bl!.Oma de Enne11medad de Van ReckUng_ 

hauóen'.1. 

Blop.1-ia de Tumoll. de PMtu Btanda.1: -
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1'.ieza Opviatc1úa. ) : B-85-677, 1te­
po.U:6: Seh11•cuinoma /.laL(.gno de /.fuen­

:t.e;Uo y Yelj<ma. 

!Uof'J<l.út PVL-Ol[at de Duodena: B -85-

141 ¡ ltepol!.J.6: Vei.loúdadu .fo:tc.l>t.i­

natu aplanada~ . 

FECHA DE INTER\'EJICION QUIRURGICA: 25 de ErieAo de 1985. 

Et pa<Ue1t:t.e púlí.6 ~u ai.:t11 volull:t.aJúa ya que no acep.:tfi ta ~ugeJten­

eia de ¿omeJ.e1tu a 1tadio:t.Vta.p.út, pidiendo ¿u atta votu1i:t.Mia el -

cUa. 7 3 de Feb1te1to de 1985, 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENFERMEDAD 

DE VON RECKLINGHAUSEll 1 S 

AllTECEDEl!TES 

- 1002 - Von Red~.Ungftau.6e11 1 1; ducM.b-i.6 pOll. p1t-i.me1ta vez m1a e116eJU11edcul 
c.o11.1.U.ten.te e11 .ea pltU ene-la de twnoMuonu pequeiiM y 6,(bJro-

1;,u,, depend-i.er.tu de tM va-i.11a.6 de .foh 11e11v-i.o.1 pe1Li6élúco1;, a. 
.fa cua.l de11omú16: 11ei.vr.06,(bJr.oma..to.1.U, ( 2, 49 ) 

- 1908 - Ve11oca.y dul!l!.-i.b-i.6 lM CMac.:te/LUUl!llh llM.:tol6gir.llh de un Up! 

cl6J.co " .twnoJr. de 6,(bl!.llh 11e1tv-i.0M. " y al cual el du.i.9116 con­

el nombJr.e de: neul!.-i.11011111. ( 2, 49 ) 

- 1914 - µal.lo1ty y Pe116,(eld 60.1.tuv.i.Vlon que el 6,ib1toblM.:to eJta. la.6uen­
te del .t.umolt y lo UrunMon: 6,(.b1tobla.1;.toma pelt-lnei.vr.al,( 2, 49) 

- 1922 - Nageot.te y MMhon d-i.jCJtcn que la c(Ll'.ula de .1ch«Mn 1tep1te1;e11.:t!!_ 

ba. el Upo ce.f.u.Calt. bcú.ic.o y p11.opu1>.i.1Vto11 el 110mb1te de: .lcfU<JM· 

noma. ( 2, 49 l 

- 1940 - Stout en u1111 excelente 1tev,U,,(.6n 1teeo11ou6 el o!Úgen bcú.ico de 

.fa !ámlna 111Vtv.i.o.1a y pltOpul>O el no1tb"e de " neuJr.olemoma " co­
mo .lnd,(caUvo de 1;u olt,(.gen .1.ln -i.mpUclllt upeci.6icamen.te .f.a. cf 
lula. 6,(bltoblM.:to de .1dl!lann. ( 2, 49 ) 

- Ac.:tualmen.te 1;e acepta en :t.úrm-i.no.1 gr.nvi.alu que .fo cllula. de <1cfm'Cll1n 

1tep1tuen.ta el o~ celula.lt de lo6 neWLolentoma.6, uta 6e Ita. u.:table­

udo polt lo1; u.:tud-i.0.1" in v.i.w " del V1t. füMon '1; de .1cfU<J11111'11Jmtt1> exp~. 
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11.<n•walu y ei.ro11tá11eo6, ron. .loó "-ltwliob de cu.Uivo6 ce!ultutu -

" .ln vdlto " del v.~. ~'uMwy de neWlofen•cmM u pNt fo-0 uiturüo-0 del'. 

VIL, F.l-OhVL 'Ucl' r" cr.rHop.ü• eJ'.ec.Vt6n.lce, po~ io cual be u:UUzo.11 -
.lncli6tirxmettk to-0 t(llmútM de 11e1Vlofw1umcu. o -0c/U<1amwmM, C 2, ~9 l 
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NEUROFIBROMA'fOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN' S 

DEFINICION 

f4 wia en61!1lmedad au.toMniic.a. dC'niinaiite que H c.Macte!U.za polt 

p1tuen.ta1L ml!Wplu mác.u.eM en Ro. p,(ef, de c.ofo.I!. " c.a6~ con -

.teche " con d,/.ámmo¿ de 2 /5 3 mlUmWio¿ hal>:ta m.U de 7 5 cen 

.:Ume.t!Lo~. Y apoAfc.{.1511 de .twr:o1tu ele fa va,ina neltv,/.o&a de. lo&­

ne.1r.vfo-0 reM.6Wco-0 a d,/.6eJr.ettru nlve.fe-0, de con1po.l!.tomí.ento -

h.ii.tol69.i.co ben.lgno pVto que pueden -0e.cw1da.l!.lamentc. ma.Ug1ú-­

Za!L6e. ( 53 ) 
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NEUP.OFIBROHATOSIS O EN!'. DE VON RECY.LINGl\AUSEN'S 

llna C.Mitc.teJt(.6:1:.tcn ('.CIMÍll r. :tc•do.; f.o6 J'ilC .. ie11tc..; ~011 111'.Ulwfi{t't01nato6Ü -

e& hu p!t.ogll.e..~-<'.6». UH inehemcntv l1.H ~.? l'tÍ1'~C.'t0 o .tru11a1fo ! l1 c1i1bo.t, ) de. fllb -

.f.<'.6-icnc~ tv:µ<..1)1.p(gn1enLuic1,.:. en p{í'Á rJ 1ft• fu.: .. tum .. .1'·:1? . .j e1~ todoti ;_\.,~ . . ~~.:tlo!>, eó­

pec.ic:frncu,tc .Cnb d~ fr.... r/i'J, .SU~ i2.Jt,f,rJ..,'l.¡O, fa .t/tCme:üÍtl ri.f..\'f!.}L~Úfod \ÍL'. fit~ llk1i1~ 

611.&:tador.~.; c.U1úc.o.o rfr fr. 1·1•win 0ib:w1mto1ú hac.c.n :nrpo~ibfe lwhfrt,, de utta-

6-<'.11gul<VL /U.6.toMa 11.Uwwt de f11 c11,~c1L111cd11:i, 

Exc.ep:to pOI! la pllC.MJt<céa d1~ twt 6 ntcfl de R.,t•. t11.e.o n1J11.<.t:c.A.tac,:011c.b 1111f6-

co116:ta1U:l'..6 que 6f•1t: 

r.- i•ancJ1M e•iCa piel cof.oll. "c.1t€~ con fec./1e." 

n.- Nw.~o(,.<:bnorn,t\ 1.lú.lüplc.-1 

IJJ. - N6du.Co~ de LiJ.>d1 ( lw.lli1111U'wa1 pig1nc11.tadc·~ de.e ü.U 1 
11é11gw1a o;f:Ju¡ mwié¡\v.,.taci6u e.-0 c.on.Ha11te. rn urá; de 11n 50'; rk e6.to6 en.- -

6VLJnM • ( lfíl ) 

La p!tr..6cncla de wu-0ofo numé(il'.ó.lM,i6i: c.Rútfoa CJJ.Mq1cieJw qHc (;.:a Ha­

n.u 6e coMcfoci.ul!a co11 Ra .;eve!L.ldncl dr ta m6v11re.dad, lit con 1iú19w1a ot!ia -

11.a~-l6e-0.tau611 cthuea, adcir!L6 110 .toda-0 fa.1 ma11i6cA.t.~c,<o1:eb de. fa neuhoóéb"E. 

ma.to6.l6 -0ú1 e.x¡itcadM pon Ú«l c.ai;;b1:«b p.<!JrnCJ'l.tcUliOb en út p.te.t'. 11.l polt 1'.l<b .i:J.L 

11:011c..;, como pulL eje¡1p.Co: ta CJ,;ta,(ul!a o.011:ta o .Ca pbcudo1vit110;.i,¿. ( 48 l 

LM tu.<.oneb p.<!Jmen,t.:l!Ja.; gcnvrame11.tc l',,\.tán p.'trAetdr:i, e.e Mu11\l11.n.to y­
Ucl'e.11 w1 .ü1e11e111rnfo p11og11Mú'o en et nú1re-w de. i'.a.; áJt.ea6 lci11v:r,igmen.tadM­

cctt6ot,me avanza fu edad de.e e11neJtJ"º· lla6~a d. 111ol'1e11.tr1 no 6e conoce. qttc u-­

-i'.t6 cambl.ob p.lgmeltta1tlob .tengan ú16turnc.ta e.n ta p11og~eh.t611 de. o.tJt.a.; f.u,-lu­

ne-0 de la neww6,(b1toma.to;.¿¡,. 
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loó ne.ww6lb11.om11.1> congfoltoó óon c01r.u11nten.te de a.lto. va.1c.utalúdad 1J de­

:Upo plex.l6Mme .lnv11.1>,lvo, óon pequeffM o mo..1ú•oó y puede11 e.6.taJL loc.ali.zadoó 

en cuah¡u.leir. óUi.o de.t cuVtro, ow;q1Le loó óilioó m<f.6 comuneó óo» la 1teg,(6n-

0J¡})Ua..f. y pr./Ur1tbüa.C de ta caJLa; 61tecuen.temen.te p11.og1tuan de .tamaño en 60'.!: 

ma locaUzada o p1tuer..tan IU:peJLtJ¡o6,(a Hgmen.taJL,la y 1r.equú1ten 1tuecu611 qu{ 

h.Úl!g,lca, upeua.lmen.te loó tumo11.u que btvofue1tan la nuca, 1r.e.tlr.06Q)L,lnge, e!:. 
lumna ce1r.v,lcal y otlta.6 .f.oca:Uzauonu pa11.aup.lnalu, o..1.{ como lM del me--:. 

d.l11.1>Uno. El Clteeúltlen.to 1Upe1r.p,tgmen.tall.lo de un ne.wi.06,lb1r.oma pled601r.me noó 
da la voz de aleh.ta de que puede tltataJLl.e de un p1r.ob.t'.ema muy óruo.C a, 14) 

0.th.oó Upoó de 11eU1to 6,lb1tama<1 ,incluyen tumoh.U nodulaJLu Clltifueoó y ó u~ 
cu.tifueoó mctl d.l<I Cite.toó. La gllltn mayoh..la de .t'.oó núioó y j 6vene.t> ut4n Ub11.u 

de u.toó tumDh.U, aunque pueden empezltlt a dultltMi1.o.lt6e en .t'.a .ó egunda müad 

de la pir.,lme11.a d~cada de la v,ida o du'r.a.ltte la pube.M:ad. ( 23, 40 ) 

GenVta.lmen.te hay un conUan.te .U1e1temen.to p1tog1r.eUvo en númeh.o y .tamaño 

en .t~mlnoó gene11.atu óon den.toó de tumoh.u óuUu y pecücu.l.adoó en .toda­

.ea óupeir.6lde de.t cueh.po, .lneluyendo lM palm11.1> de lM manoó y .t'.a<I p.t'.a.n.:tM­

de. loó p,lu. El C/Ledntlen.to u gene.llltlmen.te .t'.en.to y ull.l601tme polt lo que un­
cJrecimlento h.lfp.í.do bid.lea hemoh.llltg.la o b.len degeneJtad6n ma.Ugna. < e, 14 ) 

Loó neU1to6,(b1tomll.6 a1teolltltu oCUMert en e.e 85% de .f.11.1> muje1tu con neUll!'._ 

6,lb1tot>'lltlM.ló y Uenden a apaMceJr. dupuú de la pubeh.tad, gene1r.a.lmen.te a.l1r.! 

dedolr. de lo6 20 añoó de edad. ( 48 ) 

Loó neWL06lb1tam11.1> ce1r.v,tcalu 11111.6,lvo& puede.n apa1tere1r. en .f.oó 11.lñoó !/ -­

da1t cO!"pMm.lóo ,lmpoh..tan.te a 11-lvet del coir.d6n up,lnal ceh.v.i.coL 

El oh..i.gen y p1tag1r.u,i6n de loó .tumo1r.u no cut4neoó de la neuh.06.(.bh.omat!:_ 

ó.ló óe p1r.uen.ta ó,ln n.lnguna 1r.e.ta.u6n con e.e tu!mvw, .tamaño IJ d.l<l.tll.i.buu6n -

de .f.oó neuh.06-lbMma.6 cu.tifueoó y óubcutdneoó. 

Poi!. o.th.o lado loó neu1r.06,(b1r.omll.6 de la p.let y de .todoó loó luga.1tu au-­

men.tan eli númeltO y .tamaño dUllan.te .t'.a pubelr..ta.d en amboó óexoó y en la mayo--
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w de. t.tU> rru.jeJtu cuando u.t.fn embaJtazadM. ( s 1 31, 40 l 

Una expUcacU11 cüntl6.ica y .iat.U 6ac.to.1Lla de e.1>.tC1J; nrui.l6e<1tac.lone<1 no 

ex.U.te; peJtO la. acunu.f.c.cl6n .lnteJtcelul.411. de .t.0<1 glico<1am.inogUcanu u W1a­

po<1~ que puc!.i.eAa expUCaJt uta.\ miuü6utac.lonu. l'.U.a po.i.lb.lUdad u 

la u.túru1ru:.i.6n de.l CJte.c.imle.nto del ne.ww6(b1toma pOll. u.:tvw.ldu .ie.xualu di:_ 
1te.ct11111e.nte o rnedútn.t.e 6ac.toJt de CJtec..imle.llto del 11e.11.v.lo. c. 48 ) 

La dege.ne.Jtaci611 m<tligna de lo.i r.e.wi.06.ibJtw.a.1 p1tev.larnen.te be.n.l9no<1 o la 

apoJt.lc.l6n de 11 novo 11 de Ull neu11.06.iblt.o4aJtccma o un <1c.lu1•an11oma maligno u u­
na co/14.tallte amenaza y con uta¿ bMu y con ltUpec.to al .ti.e.mpo <le v.l6 que.­

lo¿ .tluzuma.ti.4rro<1 1tepe..ti.do<1 <1oblte la p.i.e.l ¡:ueden con.t!Ubu.llc. a la de9ene.1ta--­

ci.fin maligM de lo<1 neuM6.lbMmtt6, ademcf.6 lo¿ .tumo1tu <1uje.to1i a co/14.tan.:te :. 
Mftaci.511 de.blo.n <le.Jt ex,t,i)¡pado/i, aunque. /Wt o.tita pM.te. hay qui tomaJt e11 --­

r.u.cn.ta que el .tluzuma de la c.lltugla y lo1i evento¿ de la c.lca.t.1Llzacl611 .ior. --
6aw11u de pel.i.gM paJta duarJuJUtVt 11e.opla4.la<1. ( 20, 4e l 

L44 anoltmalldadu no p.lgmelltada4 y r.o .tumolta.fe..I de la neuM6.{b1tOmato--

1i.l4 <1011: la coM.ti.pac.l611, la p1¡eudoll/Ww<1.l4, la uta.twr.a baja, maCJtoce.6aUa 

µtbe.Jttad pite.coz, quúcf.6 aigUllD<I de.6ec.to<1 audltlvo¿, lúpeltte.114.l6n y p!tUMto. 

Excepto el p!tUILlto que u.:ttf Mociado a la p1te.<1e11cla de. neU1t06,lb1t01111Ui en la­

p.i.e.l, la p1te.<1e.nc.la y p1to91tui6n de uta/i man.l6utacionu no ut4n 1te.lac.lo11~ 

da¿ a o.tltal. man.l6r.l.tac.ione~ de neuM6.lbMmatc<1.l<I. 

Otlr.o ele.mento de la H.l<l.tolt.la Natultal de la en-tldad e¿ la po.i.lb.lUdad-­

de U11 e6ec.to 1r.a.:t:e.1t1to adve.ll<lo al 6e.U, de. una rmtac.l6n de la neu11.06.{b1tDIM.to­

<1:i.6, <1.i11 enbaJtgo u.to no 4e ho. cornpltobado y polt e.l contlla.ILlo la <1e.ve11.ldad -

de la en6Vlmedad 110.ie11.e.lac.lona con un e6ec.to rr.ate.Jr.no. ( s, 3, 40) 

~n la H.l<ltol!.la Natultal de uta en6e1111,edad C111tac.tvú1i.ti.camente h11y do<1-. 

evoluc.lonu: ( 48 ) 
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c.loneJ> que 1Leqtúet.e11 .l11.trJtve11c.lo11e.i qtw.úl!g.icú.1. -
n10.yMU crn10 tw11cnc~ -i.rJ:1Lar1u:rrrr10& e.ip.l11a.fe& o -

n·a.üg110&. ( ~ l 
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NEUP.OFIDROMATOSI~ O EN!'. DE VON Rl:CYJ.INCHAUSI:N' S 

GEUE:TICA 

a.- La. Neui1.06.Lb1wma.to&ú o E116eJlmedad de Van Re.dU11ghau.1>rn'6 e6-

ll1U1 n1LLtac..l611 auto66m.i.ca. domúuuite 6.ln pitedor.iüuo 11.aua.t, geo­

gil.á6lco, ttl Un.leo. ( 53, 54 J 

b.- E6.ta. e116vonedad .Ue11e llM expJte-&.i.611 va/Uabte, co11 una pe11e--­

.til.a.nc..la. de un 100%. ( 53, 54 J 

c.- M.Lm.i.6mo u t1na de. tM 1111Lta.c..lo11e-& mejo//. compli.obada.6 e11 et gts:­
lleli.O ltw11ano. ( 53, 54 J 

d.- Su C0111poJL.tmr-<'.e11to M attamrnte hete//.ogeneo, 6.lendo dude te·• 
6-<'.onu elalJa.6 y wta.du6 o 111Vlgl11a.te.6 hai.ta. a.éecc..lonu po.U--

6.Utém-lc.a.6 gMVU. 

e.- E6 una. en6(')Uneda.d d-<'.61.clt de detecta.//. cua.ndo tll1 útd-<'.v.i.duo e-&­

po!Ltado//. y .til.a.n6mlte el gen. ( 53, 54 J 
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11fl'llOFIP.ROl'.ATOSIS O f.lT. Dt VCH l!ECl<LINGHAUS!ll'S 

FRECUEllCIA 

~ una en~e11:n:edad au.to.slfrr.ica. domúuinte .lr.exMo./;.fe11.etr.te ritc-91.e¿úa 

peJLO cor. una explle.6.l6n rruy va!Úabte., 1teia.tiuamen.te c.cr.W1, Cl'n mur 

~ltec.uencla de Cl!ltca de 1 po1t cada 3 000 na.cimlmto.s. ( 4e ) 
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ll!EUROFIBROMATOSIS O J:!lr. DE l'CN RECKLillGP.P.USEN 1 S 

M A N r. F E s T A e I o 11 E s 
CLillICAS 

- MANIFESTACIOES CLASIC/1G O PA70GNOMONICAS ( 1¡9 ) 

ExM>.ten wúcamen.te. bteó n'lllú6u.tac.{011e.i c.U1úccu. o.,cf.~-ica.&­

o qu.e. pueden r.01:-0Jc!et..or.4e. ~a.to911on1é1úca-0 de Ca f~6Mmeclad de Vcn­

Re.cklin9hruuien'-0, ya que. u e.11cuc1wum dude. uit 99% a un 9 % de.­
.todo-0 .t'.o-0 e.n6Vuno4 c.011 11ewr.06,(b1tonia.to~.i4. ( 48 ) 

a) Mú.Uiplu mo.nclia-0 e.11 .fa pú..f, de coi'.011. " ca61! co11 leche " 
p1tú1c-ipal111en.te en la 1teg.l611 a.x.i.lalt. 

e) N6dulo4 de Lü.r.lt ( l10nv1tVt.toma.1> plgnie.n.tado-0 dc1' .iJt.U J 
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',¡ :; 

NEUROFIBROMATO~JS ú n:r. rr VOi! llECY.111:G1tAUSEN'f; 

MAllifI:STAClOllES 

CLINICAS 

MANIFESTACIONES t'WUllCS ( 1a1 

- MacMc.ei(af.J.n. 

- Twr.cn.c~ 1-1(!.,~ :.1.:.c. 
gU0111a.! ér.tfrN 

cu. .t/t(• e U.cr•M 

~e.wwmo6 nc1~t.ú.06 

n1e11.l11g.<'.01m.i 

1:eu11.ll'en•c11;a,1 

- fi.lpWlloá,(a Hgmcn.taJt.la 

- f6e1•éoa11t1106Ü 

- Xl6oe.6c.cR.fo~ü 

- f<!i.tt:..tlllla COl:-Úl 

- Pu.beJL.tad f"IL<'.COl 

E116Mn1eácuiu 1•1a(.(g11M 

m:ww6,:b11.06at.c0il:a 

Jcl~11r.1mor.:a r:a.t.í911c 

ne U/lo b.fu.J .towa 

.tc~:olL de O'.ÜiM' 

J;.cbr/mn/o6it/'C.(Jn:o 

.fcureli:í.nJ 

o.tJi.a.1> 

- FeoCJLomoclto111a 

- Phob.femM de..f. hcib.ta 

- Ve.&\•e1ttaja .ltt.te.tcc:tua.l'. 

pllObf.ema.1 en .(íi é 0M1!!:_ 

c.lc51t C.\ C.t;(Cil 

lt.e-tMdo "e~-ld' 

- Volc1t de. a.be rn 

- Ccmp1to1nüo c.e.1teb1tOva.1cu.tM 

- 11.l¡:cA.Ü'l~h-< {¡· 

- CotU..t.lpac.<6n 

- Ncu.1to6.tb11.01rM vúc.cJIOXC6 

- 1''1ll.JU,.tc 

- Co1tvul6.lo1~e.6 

- fMblCnia.1 p6.iC.060C.<'.<1!e6 

- A.C.tc1tac . .io11e6 e11d6CJ!hrn.6 

- AlteJtac..lone6 pMat.lllo.tdca6 

- Prficcto6 caJU:f.foco! r.1mgi!1iJtc0l 
- 0.tttM e11(.v1med<ufa! ~~CJhlfr:6a./.. 

fo~. {Íe $.t.uJrge-ll'e.beA 

foú. de l'c>n IUppe~-Uttdau 

Ettá. de. PoWli;e-V.íUe 

f6~ello6.l6 .tube1to611 
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~'EUROFIBRO~ATOSIS O ENF. DE VOi! P.ECKL!l\GHAUSEN' S 

MANIFESTACIONES_ 

CLINICAS 

- MAllCHAS " CAFE con LECHE " ( 9 1 4 B l 

.. · 

a) Eii.ta..\ manchaJi et>tht pllel>eMM en el ~9% d11. crn6ettmo1> cm r.e.i11W-

6.ib1r.m11a.to1>.U • 

b) fn u.toi. 11.n6w101> g11.n11.1t<tfmc.r..t11. 11.X.U.ten l> el.1> 6 mf¡, rr.anc/1aJi; de 
1. 5 cm&. d11. cU&ne.tJw en tulc.fi.u:.te. 

c.) Gene/Ul.fmen.t11. u.t4J.: pllel>en.tu c!c1>cfe. el r.o.c.Ur.ien.to. 

d) Se. e.ncuen.Vtan d.ü..tJu:buidL'l> CJ'lrU.mrrn.te. e.n c.f. ü:h~pc; nU. r1. lo. 

1t11.g.i6n l1úla.lt y un poco me.reo!> tn la. Calla. 

11.) Se. .inc.1to11e.ntan en IUfmll.lto y .tarr.a.iio e.n .ea pJu'.meJta. d{.c.a.da. de. la. -

v.ú:la., en la. pubrJ"Jad y du11.a11.t11. el emba1tazo. 

6) Su tamaiío vaJúa. de1>de. 2 6 3 rr.lfín•W..01> de cli.4me.tJw ltaJi.ta. va--­

Jt.io1> c.entlme.tllo& • 

g) No c.at1..1an pllOble.ma.6 de. ui.eud, exc.e.p.to p1tob!ema.1 u.tlti.r.o1> e.n -

alguno!> c.aJi º" • 
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!.'Emi.C!'Jii;,C'HATOSH: O ENF. P& \'Ol! REC)(LINGBAUSEN'S 

M A ¡, l r [ s T ,_ e J o N E _s 
CLll!ICAS 

- NEUROFil'ROl<iAS ( 49, 55 ) 

bl Qµe. e.i* 6oMllUÍO!.> J'"'·t ncu.11.0na.1, clluiM efe. .6cl:wann, fi.l-­
bltob!;t1i.to6, el.cn1e.nf.06 vll6Cll!llllei. y rrJl6toc.lto6 

d) Ademlf.I pueden ~11Le6entalt.le. e.n ne1tv.lo.1 pJVú6WeM y p!W(ÍU!!_ 

do6 

e.) Y .ta111b,Un en .ta.1 IU'.1.cu nVLvio6a6 de lo& va..106 Mngu.lne.06 

o vl.lceJtM .(neJtvadaA poi! d ~i6ten•a nl/}tv.[060 au.t6nl"'º 

ól 11-iAtoliig.icammte un be1úgnoh pe.Jto pueden 6u6ltilt dege.nCJt~ 

CA'.611 MJr.c.cr'fJ:.'.c.6a i µueC:c.11 da!L compMm-iAo 6unc.i.onal y u.t~ 
:Ucc 

9) Tambi~ pueden. da!t comp11omi.60 va6culaJL o µi.lmona!L 

li) E6.to6 .WrrMe.6 awr:entan e.11 nd!r.Mo y .ttu1ciic divtnn.te el en-t!!_ 

IU!Zo y cor. !a pubu.to.d 
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NEUROFIEROMATCSIS O ENF. DE VON RCCKLillGHAUSEN 1S 

LAS CELULAS DI: SCl~\·/ANU ( Los lorr.noblustos) 

TJLM 11wnvioM6 JLe6feuonM 6e co11~.idV1.a ac..tualmen.te que lai r..Uu­

.ea.i de. Sc/uoann y 6U6 a,i.imdadw., 1 gUaCM de fo6 !)aHgR..ioó rlip.úuú:el -­

poi,.tvu'.Me6, e11do11eu11.afM !f pViú1('.U)[a,(e,i ) de.11.lva¡¡ de fo& c<!Cufo-1 11eJL­

v.loMl>. PJLobable111c1tc eX-ili.tc11 JLefoe.loM.J.i e6Vtecf.!l6, m:ú!Uoi'.6g.ica6, 11101t-

6ol6g,¿c.a;., !/ 6unuonafe.6 mtJre úv.i cll'.u..ea6 gUale.6 del'. S.IJ.C. y R.01> ele 

mento& de 601>.tén del ¿,,l¿,.tCJJJa 11viv.ioM prAiMJtXco. 

PATOLOGIA DE LAS CELUL/15 DE SCHWAtlll 

- LOS SCfJWANNOMAS: Lo¿, 1>cfiwa11noma6 l>OH .tw1'0ILU berúgnol' e11cap6U­

tado6, de V1.ech1úen,to len,to q11e. .le deM111JJ.oila11 a expenMl de út6 c.{lu­

lM de 6c.luoait11 de loó 11e.JLv.loó pvu'.6Wc.oó, 1110.tolLU, &en6U.lvM o atLt6-

nomo1>, Pueden 6eJL óoU.tí!JUM o 1lú.Wpi'.eó, &obJLeve1u'.!r elipo1tad.ic.ammte o 

.lliteg/f.M et cuacl!io de .ea 1H!.Wl.06.(b1toJJatoó.ió de. Vo11 Rec.fr.l'i11ghauiie11 1
". 

( 55 ) 

El cütime.t/f.o n1ecüo de u.toó .twnoltu vevúa de 1 a 4 cn1i., pVio p<ie­

den a.l'c.anzall un ll'a!falt vok'.u111rn, CH paU.<.c.ulM .l'oó de eoc.a.l'izac.l6n me--­

CÜM.t.foiea IJ 1t.e.tJiopell.l.to11eal. Loc.aUzado e11 e.e .tJiayee-to de un 11eJLv.lo o 

e11 .su 1uúz, el .tw11M u JLedo11deado o nodu.l'aJJ., c.a)J<lu.l'ado, de 1>upe.116.ic.le 

.tilia y JLegulM, bfanc.o, gwáceo. La c.01~,l¡,.tenc.la u 6.iJ¡IJlc o e.fá.6.Uc.a­

y 1te.c.haza út6 utwe-tll./f.aó p/f.6x.ltita6 <1ú1 .lnvad.lJJ.fo6. A vec.u pueden abó~ 

Vct/f.óe 6oJLmac..l.one.6 quL\ticM en lo6 .twnoku de .i.mpc•r..tan,te voi'.wr:en ----­

( Sc.luoannomM Eóp.-On.l'u ). S.ln emba/f.go, a.e cor.te 1>uelen 6elt homog€11eoó, 

bkonc.ead0.6 o gJL.ióác.eo6 c.011 ,l¡,lo.tu de c.ofoJL ama!r.lUo. f1,ecuente111en.te -

hay abu11dante6 va& 1>angu..Cneo<1 con d.l.ea.tauo11u, hemo1t1tag.la6 o .t/f.ombo-

4,¿¿,, li<.a.ti110<1.l6 y a vecu nec.1t.0<1.ió. ( 10 J 
Vude e.e punto de v,l¡,.ta .tomogJLá6.(c.o, .l'o6 <1c./1wan110111a6 pueden obóe:!_ 
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vall.6e o. n.lvel de .todcu. la4 u.tlluc.twuu ne.Jtv.lo&<16 peJLl61Vt.lca&, que com­
p.'tel!de.n célu.t.116 a.t¡i¡tWl.da& ( gUalu de to& gangU.OJ, er.doneuJtalu y P! 

Jt.ÚteUIUll.u J, P<Jt.ta.f. 1r.o.z611, el 11CJtv.lo 6p.t.i.co y e.f. neh.v.(.o of.6o..t.lvo nun­

ca. u.ta1r.dn tu.lona.do&, 

En .to& pa!lUcJr.o.neo..f.u ex.W.te un p1r.edom.ln.lo ev.iden.te pOll. el octavo 

pa!t. En co.mb.lo, e,f. .th..lgémúw H .f.u.lono. con menolL 61tecuenc.lo.. Se ho.n -

.ieiia.f.o.do ccu.o& en .f.o& o.tito& neJtv.lo& CJto.neo..f.u, en pah..t.lcu1alt. to& neJt-­

v,.lo& 6 el!ó.l.t.lvo&. Ve f.o& neh.v.lo& mo.to1r.e..1, el VI1 pal!. u e.f. que mtt1 61r.e­

cuen.temen.te &e a6ec.ta. Poh. w pM.te .to& &clm•a.i111oma.6 up.lnalu &on mif.\-

611.ecue.n.tu en .f.M Jt.a.(cu po&.te.Jt.lo1r.u de to. 1r.eg.i6n .f.umba1t.. Et du o.Mo- -
U.o de u.to& .twno11.u u a.t m.lómo tiempo ex.tilo. o .ln.tlladu11.al, I'º"- f.o que 
en el &egundo ccu.o cabe .f.o. po&.ibilida.d de una comp11.u.i6n medu.f.ah.. E.f. -

cJtec.im.len.to ,(.n.tlr.amedu.1'.IVL u excepc.lona.f.. ( 55 ) 

En .f.o. 11.e9.l611 ce.Jtv.lca.t, med.lcu.tin.lca po&.te/r..loll. o 1r.ith.ope.M.toneal,­

.l'.oó .tumo11.u vo.l'.umúloóo& pueden ex.tendelr.6e mif.I o..f.U de .f.a pa11.ed ve.Jt.te-­

blr.a.I'. ( .tumoJr.U en" 11.e.f.oj de Me.na " ) • 

La a6ecc.l6n de .f.o& neJtv.loó en miembl!.06, Calla, cuello y .tll.onco no­

u tan 61tecuen.te y.to& &chwannom<16 .in.t:lladlJtm.lco& &on excepc.lona.tu. A -

n.lvel &ubcid:ifueo, ea&./. nunca 6e encuell.t.11.a el neJtv.lc de 01L.lge11. L<16 .f.o­

ca.l,.lzac.lonu v,.i&ceJta.lu ( .tubo d.i.gu.t.lvo 1tt1y pall..t.lc.u.f.a.tt.rnen.te J pueden­

ob&eJtvM6e de 601tma a./.1,.1'.ada o en el ma11.co de una neU1r.06,ib11.ama.to&,.i& de­

Von ReckUnghau&e.n'&. ( 10 ) 

La &.dtoma.tofo9.ta e.Un.lea de .f.o& &cl1Wo.nnom<16 vaJLla na.tUJr.af.men.te -­

con .f.o. .f.oca.Uzac,i.6n y &o.f.o &e p.'tuen.ta cuando poh. .iu volumen .f.og1r.a co~ 

plr..(nWt .f.o. utll.uetwn ne1r.v.i.o&a e.n cuu.t.l6n. Se ob& CJtvall.411 pll.lnupa.f.me.n.te 

pallU.tU.l<16, do.f.01r.u y poc<16 ve.cu .th.o.6.tOJr.no& mo.to11.u, que u.tall.4n P"-! 

&en.tu 6.l el .ic.hwannoma complr..lme .f.o. m{du.fa up.lna.f. o f.o.& IU!.Ccu 0.11.te-­

Jr..lolLU mo.toJta&, Lo& &chwo.n11oma& d.i.gu.t.i.vo& &uelen &eh. hemoltlr.l1g.lco&. '.."":. 

55') 

- LOS NEUROFIBROMAS: Lo& neUJr.06.i.bh.oma& óon .tw!'Oll.U ben.(9no6 de -­

Cll.ec.lmlen.to .e.en.to, 11.e-f.a.t.i.vame11.te c.llr.c.un&c.IU'..to.I, no ca.~u.f.ado.i, c.ompu~ 

to& P't.lnc.?-ln1e.n.te poi!. cle:u.fM de &c.hwo.nn. En &u bite.IL.lo11. p1r.uen.tan una 
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J1'tl..t1Liz c.o!tfgc11a lJ ww. bu,~ to1ic<a 1iucuúli!. u nU::w1>\.-:..fo~11. AunqHt! ÚJ.6 nef.lll.E_ 

6-lbJton•ll6 de Üpl' ptc~i óOILJn• -~e Ob~•!J!VOll en~ i C<ll;.~, tn,11 tClliUIÜ C.11 paci.en­

,te¿, que p!lCMlil.<111 '"'ª 11ruJtoó<.bJtonuitol~-l de rechRü1ghm6ctl'6 e-<1 6oúo -
pen..~c7Jt. que euafc¡1Lir:l h.<'.tt'll'fil;J;.cm:i~·o~<·.~ ¿(',¡ h<.11t1nú11: de u16~Ju11edad ele -

Rechtiílgl:auJ..C.1t',1. ( 37, e~, 

MacJ106c6µú~.w1r1tfr ft1.!i lh1.u1wfc"h'ic111:t~ boH l11rno'H'~ c¡H{'. t.útH!.11 w·.a c6r_ 

hu.ta ~ib1w,6at ~ntvc rurrndo H' .H,túa11 a ti{\'l'f cut,~ncn, cfrmdr ~(' p'lelicu­

.tan CÁltC.Wl~C/t.dn.'1 en(' ca.p~tt.ladu.'1. [f l:l1hvio /Wn<~f!1n l1 t; (!,f l¡fLJ.'1.0~.f·fihcnia 

en ef -6etto del'. r~uiJX c!c-~apa!lcce )Yultt'Jcrw·cn\e, liccl.c qitl'. i'i• c!i!ltin.•lfl{' -

de.t 6c/¡wmmc·1no: c11 cunu c .. 1~u cf 11c'1V<L' L~lii "r)er:ttdi.• 11 oi' .(1mw11.. A.C c.v.'t 

te, ee .tu.rr.011 6(1 P'U?,H'H(,l lwn•Of.J\fHl!O, fl'Lt...\tfcco u f//_t1/i~fttcúlfi. 

Cou.tJiat..iame.nte al' ,~c/m1a111w11'íl, l!I' IH'u'uiód1'u•n:11 f!·':í!.,~cnta portt6 .t;on6 

6oJunac..ionu ( Hi!.C/wt,,.0, hcri·o'1.'l.a~lirt.\, r¡11(~.U1.~. 1. P( 1.1 l'i cc¡¡,{}rlVLi(1, M 1• ol1 -

.6ellvan lo~ a:t(IHC.6que a Uwvú:.~aJJ la tra-.'la fomo.~<Ll n ap'<.i.~.t ot1aa'o~ 11 pc1! -

.ta p!WU f,eJtac . .:611 de fc,1 d.Cllfa6 <Í<'. 6c/;uu1111. ( '.', 11'.1, 55 ) 

Muy f 'Lecucn.tCJiiC.ltlc to.~ n~11no f.i.ib!tonirt~ ·~tlfl cutti11t1.o.~ u 6uhc.u tJr.\',0.6, -

c.on.tJuvi.-iamen,te a {06 ~elun.H!itcnkB que 1iJtac.r.«cru1;cHtt' 11J1t1c.a fo hi.:n. Se m..'t 

nl6,(Utru1 como Ulla 11ctl1t de tama1io vaM.abfe, nllJJ'C, m6v.U: if CCl•:pJt¡•,1,~[.fe. 

( 2' 1.19, 55 ) 

La Mto111Mofo9'1cUn-lc<l n('J;,v)L'.la e6 CJJ·li ú1eú\.tc11tc, 6al'vo e11an­

do fu focatl:ació11 c.i ta de fc6 nc1Lvéo1 poU:n«Jt<co-;, en cuyu "'"~u fa -

clü1ica M. <L!.emcja cumptdair.rnte a la r111e./Jenútda pr~ fo6 6d:wrumunia6. 

(2,49,55) 

- Ew:te wia e4r1edw Jtrlae.úín e11.Uu?. nei11Wlemonut6 y ne1<Mf.,éb~cmll6:. 

( 46 ) 

- Ambob puede11 a6ectM 6Jtgano4 -i11.teM06 como: e4.tóma!10, mcdi<ll>.tl-

110 o 11ckv46 v1a11e.<tl'.c./J. ( 3 , 6 ) 

- No tienen p'tedll'.eccí6n po!t edad o 4~xo. ( 27, so ) 

- Con mlCJta.icoµb de foz l1ru; poca di.6,(cuf.tad pMa 1li6eMnctM e.11--

t'le 11eu1Wlcmouia y neww 6-btoma. ( 2 5 ) 



- 31 -

- En co11c.fu.¡,.i.S1t: Lo6 newr.o.C.emoma-.1 tJ neww6.[bJwmM .ion 

vaM.eda.dude huno11.u de .fa vabm clr. foJ r.eAl'.fo~ tJ -
6e oM.gílan de .ta..\ cUt!lM de 6c.luwmn. ( 2, 1rn, 49, -

55 ) 
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NEUROrIBf<l'ATO~ff. O EllL DE VON RECYJ,IllGEAUEJ:JI' S 

M A N l r E S T /\ (' J ll 1: 1: ----· 
CLINICF.S --------

- TUMORES VlSCI:P.ALLf: 1;¡¡ ' 

.; ! EH0<1 .tun•Olle<I a.óec.tru1 61tga1¡0.1 út.tlJ.a.to1td:ei c.0<1 e .l1t.toL,,fomi.­

na.i.u 

b) A6ec..tan plcinr,lpa~men.te a.f liJgo.dc, l'ej/ga, e.stdir,¡¡go e .lJ1-­

.te.1.Ww 

e) AdemcU pueden C.au.6CIJ. <1a1!91ta.do dcR .tubo cUgeU.(.vo, ob6t1mc.­

u6n IL O.t:IJ.06 plJ.OblCJJlltl> 

dJ Aunque Ju ó1tec.uenc,{a. e;.1 de 111e.no<1 de,e 1% 
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NEUROFIBRCl"i\TOS!-: O ENF. DE VON RECKLI!lGHAUSEN 1 S 

M A N I r E s T A e I o tt E s 
CLIHICAS 

- NODULOS DE LISCH ( 36, 48 ) 

a) Son hamnaM.omM 1:V.9me.tttado.1 de.l búA 

b) E..lfüprte..iwte.i e.ne.!'. 94% de lo.1 w6vuno.1 con 1te.lVlotlJ..b1i01M­
to1>.l6 que. .tí.ene.n mif.I de. 6 wlo.1 de. e.dad 

c.) No .ie. han v.l6to en pe.Mona.i 11olt1',aJ'.e..1 

d) Awnentru1 c.011 la edad pelta no llegan c. <IV!. .1.&t.tomcf.tlco.1 

e) No e.lfüt c.oMela.ci ona.rb con o:tJttu, mruú6u.taclonu tú -­

con la .ie.ve;ú.dml de la e.n6e1tmc.darl pelta ayudan a.t clla9-­

n6.1tlco 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF, DE VON FI;Cl\LlNG~AUSf.N 1 S 

MA!IIFESTACJONES CLillICAS 

- ENFERMEDAD CEREBR01/ASCULAR (28, t¡9 ) 

a) w una complicaci6n cU1U:ca muy poco 61tecuente en la 11eUJ106.l-­

b1t.cmato6-ú. 

b) fn nuypcco6 cCl6o6 .ie l1rt deJno<1:fJ1ado que loo 11ewc0Mb110mil6 úLtc­

lt.IUG1 el Mbol IVl-teMa~ cc1tcb1t~ 

d) fn c.leJLti16 edadeo el deoaMoUo de ~lnto1na& ceJrebliale.lt r11og1te-

6-lvo&, ey:;,tii6rUcoo, d-l6Mo<1 o 6ocafu que 110 M exr-Ucan polt. 1111 

tumo11. ce1teb1t.al debe.!úan <1u9vWi. e6ta compC,icacJ.611. 
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NEUR<IlBRmlATOSIS O ENF. DE VON RECKLING!iAUSEN 1 S 

HANIFESTACIONI:S CLINICAS 

- CONVULSIOES ( 118 ) 

a) Lo¿ a.taque.i. motoll.U mayOll.e.t. 6on fJu. compllcac.lonu mejo11.­

conocl.diu. de la. neuJUJ 6.iblWl!UltoM.6 

b) Aunque 6u 611.ecuenc.ia u .inueJr.ta, ap.'!ox.ó!'adament.e el 3% -

de i.JJ¿ en6ellmo6 con neuJUJ6.ibJr.Orr.atc6.i.6 tienen anteceden.tu 
de o.tai¡u que no ¿e atll..ibuyen a lu.i.6n poll. ma¿a .lntJl.a.cJta­
neal u o:tJi.a. caMa 

e) Un 14% tiene anollmaUdade.1> electltoence6alogll.l16lc.a6 que nu 
¿on n.i 6hitomtltlca6 nl epU.ept6ge11a¿ y o.tito 12% .1>e encue!!_ 

tJr.a en el Umlte elect1toence6alog1Uf6.ico de lo no11mal 

d) N.lnguno de e.1.to.1> hailru:go6 har. .1>.ido c0Me.f.ac.i.01uulo.1> ccn E. 
tJr.a¿ maii.l6utac.,(.onu de .ca 11eww6.ib11.0l!Ulto6ú 
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NEUR!llBROHATOSIS O ENF. DE VOH RECKLINGllAUSEN'S 

- FOllACION ( 48 

M A JI I F e s T A e I o H E s 
CLIJIICAS 

11) PILUentlln cU6,ic.ultlld del ha.bfu un 30% 11 40% de loó en6eJL­
mo<1 con neww6.lb1Loniato<1.U 

b) PILl11~ettte plLUelttlln : voz 91111goz11, mo116ton11, con <1on~ 

!Lldtld .lnvrullble, 1Le<10111111cl11 .imp1LeC.U11, 1Lo11que1L11, <106oca.­

c.l611 y .tltemolL 

e) Lo.i m(l]U!.iJ.,mo.<1 plllLll expllClllL uto1. de6ec.to1. aLÍll no ¡,e han­

u.tctblCtido 

di Se 1.u9.leAe una baLie. 11ewwl6gi.C11 en opo<1i.ci.611 11 un 611c.to1L -

ltvúngeo 
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NEUROFIBROMATOSJS O tUF. DI: VOtl RI:CKLHIGHAUSEU' S 

M A N I F E S T A C I O N E S 

CL I N I C A S 

- ALTERACIONES EN LA DEFECACION ( CONSTIPACION ) ; ( 48 ) 

a) OCUMe. en e.e 10% de lo& tWioó 1J lo.i adulioó con ncUJtod.(b4Q. 

111a.to<1.U 

!:l Aunque 11.ó .1>Uóceptlb.te. de. 111cj01ta11. co11 111mte.jo adecuado de. -­

elle.ta, .fublLlc.antu .úitu.ti.na.tu pMCWlllndo e.vacuaclonu - -

huavu, el pll.ObR.ema .tle.ltde. a 1teque!Ú4 a.trncl6n po4 toda la 

vida 

c.} E.ita co111>tlpo.u6n u debida a d.l6pfu6.la lJ duo1tgrutlzac..l6n 

de. la. tún.lca ll1UJ cu.Cali.ló 1J ptexo de. auCltbach de.R. coR.6n 

d) Adem<U hay d.l6tWtbioó en !a. it1e1Lvac..lli1t aut6110111a de.R. coR.011 
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NEUROrIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

M A 11 l r ¡; s T A e I o 11 E s 
CLINICAS 

- MACROCEFALIA ( 48, 52 ) 

a) Puede 6ell. ab6oillta 1 CM1tdo d pVúmWto eetíáUco H en­

c.ueiióta po1i all:!Uba de !a pMee.ntlf.a. 
91 ) 

b) Puede ~ell. h.c,fat.i,vo. 1 Cw1t1do e.e tamafio de fa ea be za eh deh 

p1wpo1tcio11almettte mlÍI> gM11de e11 11~ 
M61'1 a la taUa ) 

d) 8la mae11.oce6a.Ua 110 :Urne. h.e.iaci611 co11 co1tvull.lo11M, iil -

col'! et dMah.h.oUo .úite.tectu.al; tLi. 6e h.elaiUona cott al.tell.~ 

c.lo11u etecth.oe11ce6aR.ogh.á6.(.CM. 
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NEUROFJ!ROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

- PRURITO ( 48 ) 

HANifESTACIONES 

CLINICAS 

al E-O wuunalil6M.tacl6tVtec..len.te1nrn.te 11.ec.anaclda en la 11eWto6!:_ 

b1toma.ta.60 • 

bl Se pltMe.nta m .ta p.i.el que Ita 6u611-lda .tltrutmat.l6m06 .ln.ten-

6 06 o 1tec.len.te~ /J 6ob1te R.a p.lel que cub1te. a lo6 neuJto 6.i.- -
b1toma& 6ubc.u..t&teo6. 

el Su .ln.ten1>.ldad e.6 p1topo1tc,é.011at a.e. rui111e.1to IJ .tamaiio de .fo6 -

11eU1to6.ált0tnCl6 Cll.táneM lj µue.de 6e.lt e.t 6bt-tonu p1¡edotllú1m1.te 

de f.a. ne1Vto 6./.b1to111a.tM.ili. 

di bl-te. 6hitoma u ag!Ulvac.on el c.alO/i. { .tempe.MtWUt e.ivte.Jtna 

a .ln.te.Jtna 1 y d.i.6nt-úuiye. con e.e. baiia. 

el E.e . .tlta..tamle.nto c.011 cmWLiA.tamüuco6 gene.!Ull'men.te. p1topo1te.l~ 
na. aUv.lo pMc..laL 

61 La.6 ba6M na.tuJta.tu del p.'Utll-lto; .ta mejo!Úo. c.011 rutt.llu'li:i:f! 

l!WUc.06 y .ta pi¡?, e.naa de g1um númeJW de. eUi.t.e.ll.6 ce.bada.6 -

en lo6 11eu1Lo6.i.b1toma6, 6ugúJte que. la.6 c.Uu.e.a6 c.ebo.dM-h4_· 

.tamlna Ue.nen wi papel de..teJUtt-lncm.te. en el p!tu/tUo de .ea. -
neW1.06.i.b1tama.to6.l6. 
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NEUROFIBROMATOSIS O Elff. DE VON RECKLINGHAUSEN' S 

MAllIFESTAC!ON!; 

CLINICAS 

- TUMORES DELSHEMA llf.i·óVJOSO CI:llTRAL ( 48 ) 

al Tnc.Cuyen lo~: 

GUoma.b 6p.ücu.1, M.0tocM:o111Q.b, 11eu1to111a.b acÚl>.tlcoó, 

11euJti1cmo111M, 111e,,i.J1g.io111M, 11eWto6.{b.1on1itb lJ o.t.Jtoó -

t{.poi, 1ta1tOi • 

b) La n1tectw1ua de qr1e ót'. r1te&,ta.te11 co111b.úrnuo1teó de 

el.to& .tw1101tu ei, del 5 i a.f 1 O~. 

el Son .ea »UllJdt cl!Ma de 1>10JtblU.dad y moJt.ta.Udiirl de ~. 

ta er{¡!!onedad. 
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NEUROFil!ROllATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGPAUSEN 1 S 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

/ - PSEUDOARTROSIS ( 48 ) 

al El 50't de .f.o..6 pi.eudoaJl;tJr.oti,U, co119i!lllta.I tio11 deb.ldali 

a la neUJU#bMl!'.a.toti.U. 

bl Vel O. 5% al 1% de pacúmteti con 11eu1to6.lb11.omatoti,U,­

.Ue11e11 ptieudoa.JLtltoti,U,. 

c.J LM pll..l11c..lpa.f.u huetioti a6ec.tadoti 6011 la .Uh.la !f et 
11.ad.lo. 
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WiruROFIBROMATOSIS O EllF, DE VO!I RECYJ,INGHftUSEN 1 S 

MANiff.STACIONF.S 

CLJlllCAS 

- XIFOESCOLIOSIS ( 40 ) 

b) A6ecta p1Lú1upiU'me.nte .ta e.1pina cc1tv.lea! .ln6c/t.iolf. tJ to!tá­

c.lca 1>upvi-io1t 

el Se manl6,(e1>ta en.t'le fol 5 /J (o4 15 mio& de edad 

d) El p1tobi'.ema e.6'/:á 61tccurntemmte <lhociado con neWtoó.ib1to-­

mlt6 pMav e/t.tebit<tfc.6 

- ESTATURA ( 48 ) 

a) Ge.ne1tain1ente u meno1i a la noitmal, &e duconoce la caMa 

b) No utcí coMelac.ionada con 1U:119una otlta man-i6utau6n de­

la newto 6,ib1Lon1ato&-i4 
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llEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLillGHAUSEN' S 

l1AllIFJ;STACIONES 

CLINICAS 

- HIPERTENSION RENOVASCULAR 

a) E-1>.ta lupe/t.terui-l6n puede óell co,i.nci.dmtdl. rn R.06 paue1itu 

que cuMrut co11 U11a 11eL!llo6,{.b1toma:l:o6,í.6 

b) Aunque 6e ft1111 ob6eJtva.do cll6M a,í.6R.ado~ de 11eU1to6,{b1tomll6 -

,i.ritlr.a. o ema mL!llai.u comp11.omeile.ndo i'a Mtllia JtenaR. 

e) La 61teCile11ua de p1tue.n.tau61t de. u.ta lupvuen6.l6n 1te110-­

vll6 Cilf.llll en R.a neullo 6,(.b1tomll.to6~ u riel' 1 % 

d) E6to6 ett6eJtmo6 pllc>Ae»tan exc.u,i.va 6e.c.1te.u6n de no1tepú1e.--

6Jt-lna plleówn.i.bR.emente pOlt nwne.1to606 11eM06-lb1tomo.6 ee.1tv,í.ca 

.eu 

e) Tamb-l€n pllc>Amtillt eR.eva.do6 11.lveR.u de exe1teu6n WW!llll.la­

de no1tepú1e6Jt,{11a en 24 ftM., de hiló.ta 82.2 ug. y 91.4 ug; 

6.lendo R.a6 e.l61t116 110/tmaR.u de 43 ug/24 ftM. 

6 l E6to6 pae-le.ntu 1te.i¡u,í.e.1ten monU01tea.6 pell-l6cli.eo6 de 611 ten 

6.i.6n MtlliaR. 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN' S 

M A ll I r E s T A e I o N E s 
CLI!IICt\S 

- FEOCROMOCITOMA ( 48 ) 

a) E6te .tw1101I. e6 wia ILM.a compUcaú61'l de f.a 11eu1to6.i.b1to111ata-

6.iA 

b) Oc.w1M e.11 111eno6 cke 1% de .C.06 e116vuna6 cM tteuJLa6lbJtomat..e_ 
1,W 

el V.iJttua.fuien-tr.. no 6e conoce CJt ru:,fo,1 qtte cwwen cott 1mvwj\cf_ 

b1wmato6ü 

el) Hútat6gú,amente no 601'! .irn:l.Uü1-19ulble6 de lo;, lw1101I.C6 

que co111po11e11 ~ neopfuú.M end6CIL.inct.6 111úit.iple6 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF, DE VON RECKLINGHAUSEN' S 

MANIFESTACIONES 

CLINICAS 

- MALIGNIDAD ( 8, 14, 22, 27, 47, 48) 

a) E6 un liecito deM1iiü.vo qtte w neopla.1.lM Aon Uíl<t compU­

cacl6tt de la. 11c.uJto6,ibJto111a.:tM.l6 

b) Lo-0 11euJto6.(bMM1tcoma.6 tj -0c.hwan11omct6 ma.Ug110-0 6011 mucho -

m.U comtUtU ett pac..lerite-0 eo11 11eWto6,lb1tOma.toU-0 

el ER. .tumOJt de Wwn; '; fo~ 1tabdomlo-0a1tc.01!1lU> u la-O leuwnla.6-

xantoma.ta-0a-0 -0011 excu.lvamen,t:e c.omw1u rn pacleritu c.011 -

neuJto fi.lb1toma.to-0.l-O 

d) O.tJr.0-0 ca11c.e1te-0 .lnc,Cuyen.do: NeuJtobla-OtomM, c.a.Jtc.lnuma 1ned~ 

la.Jt del Utt.o.ldu u a.denocct1tcinoma pa.11c1te<Ulco ei.tcút c.la.Jt!!_ 

merite a.1ocla.do-0 c.on la. 11ewi.06.(b1tomato-0.l-O ( 51 ) 

el La eitc.e-O.lva -0e116.lb.lUda.d de la 11eM06.(b1toma.to-0.t-0 a a.10--­

cictJt-Oe c.011 11eopla6-la6; deb.ldo a .ta. .tluui!601tmaci611 de to-0 -
6.lb1tobla.lto.1> po!t ageritu v.l!talu aún no Ita .1>.ldo b.len de-­
mo-0.tJr.ctdct 
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NEUROFIBROMATOSIS o rnr. DE VON RECKLlllGllALISEll' s 

1: A N 1 r r. T A e I o N E s 
e L I t¡ e A s 

- INTELIGENCIA ( 4, 48 ) 

a) La de&ve1itaja .üi.te!.'.ec.tuaf'. a~cc.ta e11 u11a u u.t1<a ¡\o!tma a -­

cua11do meno~ e.t 40% de .tei en6c.1uno6 co11 11euMó{.b1tmmLto.iü 

b) Aunque el JtctMdo 111e1it.aC nltaHCO e11 e.ito; cnl,VllllOl C<I de -

óo.f.o e,e 2% ae 5~ 

el Lo; paumtel a6ec.tado.1 ¡,e c.Mocfe1t<znn pO·t p1tMc11.tM.: Vi 

6.(c.u.Uttd pMa ctp.te11dv1, lil¡.111,tac.tlv.üt.ul u ¡Y1cili.Ce.ma; de fio:'.': 

mmu611 eóco.f.M .f.o; cuate¡ 110 ;e expR.lcaJ1 comptú.ametite 

po!t obia; eo111pUc.auonc; de .ta neUJto 6ib1wmato;.i.l 

d) La dc.ive11taja .üLtcf.eetuat e.al{ ;.templte ; e ltace apMen.te. -

ha;.ta .ea etapa uc.olM 

6) Y a.rlem,ti no e;:td aloe.lada co11 o-tita; nmufiutac..lonM de la 

neU1to6.lb1toma.ta;.W, ..'.gno1ta11do .f.o; efi2c.to·l ;ec1111dM.lo; de -­

.f.o; .tumo.\eó ce1teb1ta.te,; tf de o.t•wl 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN' S 

MANIFESTACIONES 

CLINICAS 

- DOLOR DE CABEZA ( 48 ) 

a) El dalo1t de cabeza M muy 61tecuen.te en lo6 e1t6eJu110-0 con -

neUJto 6-lb1toniato-0.W 

b) Se p1tM'en.ta e11 toda-O lM gltUpM de edadec y en ambo-O H.-­

xM 

el El dala1t -ittef.e 6 e1t má.! .úiteruio e11 el vlAf:.lce del cltlfneo y 
tWúba de la 61te11te 

di Su 1ta1tgo de .lnten6.ldad u valt.lable, dude ttlllJ t/t.lv.lal y -
-0uave o paco -0eve1to ltacta -lelt dolo/te.& muy httet!<lo-O veltda­

de1tamen.te m.lgltl!ño6o6, loe cuatu pueden 4elt &ecundM.lo-0 a. 
otlto6 p!toblemac e.ama 4 an la6 tumOllM ce1tebltalu 

e 1 La ac.Uv.lda.d ltl.l.t.lna.lt.la ge11e1talmen.te u .lnteNWmp.í.da pa!t -

el dalo!t de cabeza pelta na hay nruU eac, v6mlta, 11.l u c.o.t!!_ 
ll1ll v.l6ual, au/ta u otlta clntama acac..la.da 
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NWROFIBROMATOSIS O Ellf. DE VOll RECKLINGHAUSEN 1S 

MAHifESTACIOHES 

CL!!l!CAS 

- DOLOR DE CABEZA ( CONTltllJACION ) 

61 El dolo!t de. cabeza tlende. a HJt pvU.6cüco peJto polt lo ge-

11e.Jtaf. 110 llene un ci.clo 1tegu1M 

g) H . . t1tatamlv.1ito e.a» 1t.epo1>0, 011cú'.M1>.lco1> IJ a1iU.h.l.6tamltilco1> 

pl!OpO!tCtOll<t a.Uv~.O ¡Wtc-UU'. 

/¡) A f.06 dolo!ti!.6 de cabeza en fa 11ewt0 filb-~ou1a.tMü e¡, ~mpolt­

.tan.te .to1nivi10-l en c.uen.ta. pollque Jan comw1e1> y ruedrn 6a~ 

U:talL .f.a1 ~01vc.,1.t.l9aci ani!.6 de to.1 µaci.C!.IUe-l can otllo1> p!to­

bienlM, pa!Ltlcu.l1vune1ite .twno1te1> ceJteb1taee,1 1J 6eoe1tomoci~ 

mal 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

H A N I r E s T A e I o N E s 
CLINICAS 

- ENFERMEDADES CARDIACAS CONGENITAS ( 48 ) 

a) Lo6 e6ec.to6 CMcllac.06 c.ang€n-lta6, pa!tllc.u.taltmen.te !a. U.t!_ 

no6l6 pulmanall, 6e elle.e que .1011 !te!atlvamen.te 61lewen.tu­
en ett61!ltmo6 c.an neWta6.i.b1Wma..ta.1l6 

b) Y aunque na 6e ha de.teltmi.rulda exac..tamen.te .1u 611.ecuenc.la -
ac.tuaimen.te c.wznda mena.1 .ta.\ a.UeJmatlva6 de c.a.lnc.ldencúa 
no .le dll.w.ten 

- ENFERMEDADES OFTALMOLOGICAS RELATIVAS ( 36, 48 ) 

a) Se ha .1ugeJLi.da que .Ion m<f.I 611.eroen.te.1 .ta.\ en6eJtmedadu o.fi_ 
.ta.lmo.f.6g.lc.a6 en a6ac..lacú6n c.oi!' !a. ne.Wto6,lb1Wmato6l6 u o-­
:tJuu. en6eJtmedadu 6ac.oma.to6a6 

b) S.ln embaJtgo o.tll.a vez !a. c.o.lncúdenc.la u un 6ac..to11. p11.oba-­
b.f.e e.amo .1an .f.a.I c.on6.ldeM.úonu de. he.tellogenúdad y ma.f.­

cUagn6.1t.lc.o 
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llEUROFIBROMATOSIS O ENf, DE VON RECKLINGHAUSEN 1S 

MAIII FESTACIOllES 

CLIN!CAS 

- CONSIDERACIONES PSICOLOGICAS ( 4, 48 ) 

et) Let Cl11t9et JJ6.lcoMcla.C en f.et neuJtoMb1toll'llto6.ú u de lo6 e­
lemett.to& niM .&npo/Lta.ntu en lo& C1.Úda.do6 del pete.lente 

b) Let potenc.lal du6,iguJto.c,l6n e.6.tlUca., el compllotrn'..<10 6U11c.l.Q_ 

ttct.f. !f f.a. amenaza de 1ruwe polt cfince1t u. o:Ot.a.6 compUcctC-l.Q_ 

nu ct6ec.Xrut P't06u.nclame11..te en lo emoc.lo11a.l, en lo p4.lc.ol6-

g.lco !/ en el búneMM. .o1ocial de lo& et16ellmo6, M.C como et 
lo4 nilembllO.\ de 6u. 6amlUa. 

e 1 L06 d.l4.twtb.lo6 Uetten mu.clta.6 6a.ce:tct6 y vM..[a.n e.ittlle fu ~ 

peJtctnzct de cuJtctci6n !f la. duupe1tac.l6n 6.imu.ltáneamettte 

d) E6to u un d.l.f.emet que a6edct g1UU1demettte a uto6 e.itóellmo6 

y 11.equ.ieJte. cttenc.l6tt pll06U.lona.l c.f.úúc.a y cienti6lc.ct 
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

MANIFESTACIONES 

CLINICAS 

- ENFERMEDADES ENDOCRINAS ( 48 ) 

a) Excepto pOlt. lo6 6e0Cil.omocltoma.1, d.l6:tuJW,í.o6 en el br.aM-­

CUIL6o de fu pubvi.tad, el c.Mc.lnmna medu.fM del :Wwlllu y 
quú<! el IUpeApMaMJr.o,icll6mo, la 6m1u6n end6C!t,iltll abe--,­

Mante no u m1a 1mn,i6u:tau611 de ú:ta e116vu11edad 

b 1 La 6UgeAencúa de que fu neuJLO 6,(.b1¡oma:to6~ 1¡ep1¡u en:ta Ma­

en6eJtmedad lúpo:talimlca medlan:t~ :tl'imúto6 ho/¡/llonalu no -
utt b.len 6tU>:ten:tada 
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NEURUIBROMATOSIS O E!lf, DE VON RECY.LINGHAUZfll'S 
JI· !'.:· i 

DIAGNOSTICO 

La pJLuencia de ,<IW 6 má.1 11ia11c.hM en la p.lc.l, de co!ol!. 11 ca6é -­

l!On lec.he 11 y con d-iámW..o mayDI!. de 1. 5 c.m6. u cli.agn64.té.l!O de f!!_ 

6e!l1!'edad de Ven Rec.h.UngltCIUl>en 14, aw1que 110 ew:tcm antecede11tu-
6ronUla)[u. ( 4& ) 
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NEUllDl'Ibi<OHATOSIS O ENF, DE VON RECKLINGHAUSEKIS 

D A T O S D E L A B O R A T O R I O ( 48 ) 

o.) Ac.tuolmente el cUagn66.Uco pOll. mecUo de fubo1ta.to.Uo 110 u 
po.6-ibte 

b) Sin embMgo, deb-ido o. que .tod<U> fM pVl.6on<U> con newr.06-i­

b1t0»nto6~ p1tuentan .Uugo de .te11e1t dege11e1tac-l611 mal..lgna 

de .6M 11eU1toó-ib1to1M.<1, 6e tu debe1ti! 1teaUzM una ex.te.11i.a­

!J Jmtll!M-la evatuau611 

c) V-icha evafuau6n debeJti! -lncfo.Ur. loó Mguúntu pJtocecU--­

mlento6: 

I. • MecUu611 de coeó-lc-lente -intelectual 

11. - Exru11e11 P6.lcot6g.lco 

T 11. - Etec.:ttr.oe11ce6a,fog1ta6.úl 

IV. - AucUog1ta6-fo. 

V. - Exrunen ocu.lM con tlfmptVta de hencUdUlta 

VI. - Ra,diog1ta6.(a6 del .6~.tema 66eo con upec-lat a.te11u61t 

ett C1141teo 

VII.- T.A.C. con y .1>-ltt med.i.o de contlta6.te del e1tt1neo, cott 

upec-lat €1t61U>~ en et qu.la.lma 6p.tlco 1J en fM 6/f.b!:_ 

.ta6 

VIII. - MecUc-i6tt de epbte6"-llla y 1101Lep-lne6"-lna en fu exC1Le­

c..i.61t utúna!Wt de 2 4 hM. 
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NEUROfIBROHATOSIS O ENr. DE VON Rl:CKLINGHAUSEN' S 

DATOS DE LABORATORIO 

(CONTillUACION) 

di Con la po4,(b.f.e exc.epwn de .f.o4 gUomM 6pt.lc.o4, R.M blop6,{al¡-

4,Lmp.eu de R.o-0 11ewr.06,{b11.0nru. y o:tlto6 .ti1mo1¡u e11 la. newr.06,(b11.0-

mato-0l6 no ewte un haUazgo hú.toUgfoo o u.f.:tltaubr.uc.twuil -

itn.lc.o. Lo múmo paM R.M !ulonu h.ip(!J¡p,lgmentadM no ltay una­

man.i6u.tau6n patognom6n.ic.a 11ÚCJ¡Oanat6mt'.c.a que .ide1iU6lque a -
R.M lu.ionu e.amo que 601 deb.WM a ta mu.taU6n de la. nW/¡06l-­

b1Wmato-0-U 

e) Lo-0 1t.ivelu .&Wc.06 de! 6ac.to1¡ de CJ¡ee,(núento de! 11eJLv.lo aun-­

que apQJ¡entemente ayudan e11 la. clu..t.lnc..l6n entlte newr.06,(b1¡omat!!_ 

-0-U cf.tf-6.lc.a y a.c.ú.\.tlc.a, no ltan .&.úfo tUUu en la. clu...ti.nu611 en 
:tite !a cU.l.ú!a y .f.o.& .&uj eto4 no4ma.f.u ( 24 ) 

6) U c.u.lU.vo de 6,(b1¡ob!Mto6 de p.le! de lo.i pauentu c.on 11ewr.o-

6lblr.omato4,l6 y e! utud.lo de 41!6 d.l6(!/¡entu 1¡upuu.ta4 a! 6ac.­

toJr. de CJ¡ec.úniillto ep.ldélunlc.o o a! rurn.noác..úfo hom6logo 3-n.l:tlto­

tiJr.04.lna 4011 todavla. mu!f pi¡el,lm.lnMu pQJ¡a p1¡op66.lto de d.lag--

1166.tlc.o ( 48 ) 
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SCHllANNOMA MALUNO ASOCIADO A VON RECKLINGl'AUSEN' S 

LOCALIZACION POR ORDEN DE FRECUENCIA DEL 

SCHllANNOMA MALIGNO . 

( 11, 27. 50 ) 

- Extlr.emido.du ... " ..................... 53 % 

- Abdomen y TlílUl.X ... .................... 20 % 

- Cabeza !f cue.Uo . . .. .. .. . . • • .. • . .. .. .. 14 % 

- Cofumnr. f.umbaJL • • • • • .. .. .. • • • • • • .. .. .. 13 % 

TAJ!.\P.O TUMORAL DEL SCHWANNOMA MALIGNO 

( 11, 27 ) 

36'% 

- ElltlLe 5 cm\ • y 1 O cml> • 30 % 

- ElltlLe 2 cm\, y 5 cJru ••••••••••••••••• 26 % 



- 56 -

SCHWANNOMA MALIGNO AS{l!ADO A VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

ASOCIACION CON LA ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

- 26 % de óchwannom<U> ma.Ugnoó óe <U>oc.ian con Van ReckUnghctU4en 'ó 

- 29 % de n111t0Mb11.oma.:toó.U. duaNLoULtn newioflbll.oóMC!oma 

- 15 % de neuJW6-lltoma.:toó.U. ó e aóoc.la con o:tJwó twno11.u ma.Ugnoó 

EDAD DE PRESENTtUON DEL SCHliANNOMA MALIGNO 

- Ap!UJWno.damente del. 72 % al 80 % de fo.1 enóe'Lmoó tienen meno.1 -
de 50 a.iioó de edad 

SEXO 

·- no ex.lóte maM.ado p11.edombúo polt a.f.guno de loó óexoó 

- en la óeJt,le del V1t. WhUe ( 1971 1 p1tedom,ln-lo de va11.onu 53 % 

- en la .ieM. dli. Vlt. Gho8i ( 1920 - 70 1 p1teclom,(n,(o 6emen-lno 57 % 
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SCHllANNOMA MALICNO ASOCIADO A ENFERl'EDAD DE 

VON RECKLINGHAUSEll 1 S 

PRONOSTlCO 

- U buen p1to1166úco def. 11eUJtoMb1Lc6Mcorda, .tcmando como bahe fa-

6Upellv-lve11c,la 6UpetúolL a io6 5 afio6 po~tcUa9n66tico, va a e6tM 

condiuonada polL lllt fado a.e TMlANO Tl/MORA.L tf a la ACTITUO TfRA­

PEf.IfICA 1J poJt o-Vlo lado a .Ca ASOCIACIO.~ C Ne' CON LA ENFER,\:EOAV­

OE VCN RECKLINGHAUSW' S. ( 11, 27 ) 

La 6upeJtv.ivenc,ia pOll e11cúm de 5 año6 deR. 6chwan11oma ma.Ugno e.1> 

ap1tDX-imadame11-te dd'. 75%, rleeJteCA'.ettdo enOJzmrmen.te 1 wtleamen.te. -

el 30% eitru1do 6e a6ocú1 eo11 ta E116eJtmeda.d ríe Vr11 Ree.kU119hau-

6en '.1>. ( 11, 27 ) 

- El pJto~éptico <le ert60111bJtece 61mdame111'.a-f111e11.te poJt fo ar.M.ic-<'.611 -

de Jtecú/,lva.1 -tumo!Lall?.6 o pDJt me,ta6.t1fa-l6, g emvuttmen.te puimona- -
Jtl?.6. ( 11 ) 

- Nunca 6e plle6e111'.a11 me;t6L>ta.6-<'.6 lln6ittlc.a6. ( 11 ) 
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SCHWANNOHA MALlCNO ASOCIADO A ENFERMEDAD 

DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

TRATAMIENTO 

- ACgttno6 au.taJte6 a.locúrn ta. RAV10TERAP1A a ta CIRUG1A, cb.ten.ü.n­

do mejoJtu -1'.11d.lcu de .6Upvw.ivel'tcla 

- Tan.to -Ca. RAV10TERAP1A ÁISlAVA como ta QUW10TtRAP1A 1tuu.Uan f::. 
ne.6.lcac.u 

- la. INMUNOTfRAPl A u u11a .lnc.6gn . .U:a pa!t el. mamen.to 

- Et pacenmje de 1tee.id.lva. .twnol!llt, vllJÚa e1t01tmemen.te 6egcín .Ca.6 -

dút.ldtU u~Uc.a.6 
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SCHWANNOMA MALIGNO DE I !!TES TINO DELGADO 

- Ve todo6 lo!> tw110llM de. ut6mago; la úicldencla de .tun101te.6 gM-

.tJúc.01> betúgno6 e.6 de.l 4,8 % ( 12} 

- Y de .todo6lo6 .tumolle.6 gábt>u:c.01> la. .úiudencla de newu1101illt6 o -­
.1c.hwa.nnomC16 de u.t611U1!Jo M de.l O, 9% ( 12 ) 

- Si.n embMgo !01> 11eU!UttomC16 o <1c.hwa1111oi11C16 de.l .ln.tu.t.<'.110 de.lgado­

.lon .todavía 1ttM 111t1ta1> 

- En 1976, et Vil. HeMy BoeJw,¡ 1tecopil6 2 725 .twnOJte,~ betúg1101> de 

.ln.tM.tlno dcfeada y enco1ttJt6 que et 4. 3% c.oMupondfo a neM.lno­

mC16 t 12 } 

- Hel!lt!{ ~1 PaJLfo, en et aiio de 1961 d.l6 a c.011oce1t que hab.Ca Jtec.a­

p.ltado 72 c.a!o6 de neuJLlitoma6, de lo-0 c.ua!M 41 6ue1ton de !oc.a­
.Uzac1611 d.lge&i.va, llepM.tidti de .ea 1>.lgll.leiite mane1ta: ( 12 ) 

a) 32 g~.tMco6 

b) 5 .ln.te.6.tlttate.6 

c.I 2 p<fitc.lleC16 

d) 1 ep.lpl6n 

e) 1 duodeno 
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SillDF.OtrE DE HALt.nSORClOH INTESTillAL 

( HIPOP.SlMILACION ) 

e o ll s I ¡; e R A e J o N [; s G E 1/ E H A L E 

La. aMmUacl611 d.i.n lcU'. ci tri .ú«~arac<dad d<!.t co11duc.tc ,c,ait1tol1ite~ 

.tl»a.t, pM.a .tJta1upo11.ú:1t a velocJda.de.1> nomna.tc; ww 6 111iú 1m.Uc[cntc.6 .l:<. 
ge1t,i.do6, comp1te11d.i doi a.Li111ento6, v Uan:ú1a.; u mi.11c1ta.<'e.1, a R.01 tlqu.i.do6 

dc.l 01tga.11.i.61110. EHo 1 de 6 co-ta6 pllcrlrn M)I 1te.1.u.f:.tci.1o de cL<.6 6unu611, palL­

va!UM 11.azonc.6, de uno 6 niáh 61t.c_ia.1101 gM.tlto.úitci t.i.l1ale,1. 

Lo<!. 61tgano.\ de l. conr:u.cfo ,g:u,.Uto.llite.1túw.t cuifa. éunc.i.én u i'C.CC4u-

1¡,(a pa.11.a. fu a1.ú>ti.la.c.é6n ap110¡'.i.nifo lc'l1 r..t H10ill'O, r¡ue teCILe.ta 6ttf.cl ~.(­

.U.Mu; e.l PANCREAS, que c.1 Ya nu.c11.ta. p!tittcipa.!'. de. eitziJ>1a6 hidMUzcm­

.te6 palla la di.gci.uJt de pto.tc[1Htl, g/La.la.6 y c.MbohldM.to6¡ R.G. MUCt'SA -

HílTST!NAL, paM fo al'.l1•n~·6n tf e.f .t1ta.111pot.Je de .todo1 eo1 mo.teJ•.iale.!>­

ff e.R. SISTEMA LllJFATICO Jl.JTrSTlNAL, pMa ú1 111ro!t.taci6n de. Up.i.do1> a .Ca 

6al1g1Lr. .• 

La. fuz .út.te.6.t.llia.e .foteg/J.a. en 611 co1it.<:uu.ú'ad r.1 tairb.i.fo uencla.!'. -

pMa .fa t1'ílx.ima. ai.briiiac.i.6n, pOl!qttr. p1coc.ed..tmú11tM ya:tJwgénúo6 que de-

601U1um o duo1tgan.(.zan ta .tu.z puenui dM polL Jtuu.Uado M.ó1ilta.c.i.61t d.i.6:f. 
e.U. E6.to con;p1te11de ga1.t~o!Jr.yu.11a1>.toll1.la. v a.J1a6to1i101.W la..tvi.of.a.teJta.t o -

en.tVtoc.n.télt.lca. .tlttmino la.telia.f u e.11tvwcotc11.lca.. 

1-:o 1>e. pl!.oduce a6.imlf.ac.[6n d.i.f.lc..i.t lta.6.ta qtie. l'.a.6 (.ur.cú11e1> de .l'.01>­

d.i.lit.i.n.to¿, 61tgrot06 ga1> Vio.úite.1.U.rnú'.v.. 6011 co11·1.úle1Ltt6f e.mc.11te 1tech1cí.1fc¡¿ -

ro1tqt1e hay Ul\a. gltílti 6wtcl61t ele. 11.Cle/tV0.6 de.t f!IGAVO, PIJICREAS E WTESTI_ 

NO VHGAl:'O. 
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SINDROHE !E HALABSORCION INTESTINAL 

HIPOASIMILACION) 

( CONTINUACION ) 

Con €Ate ú.u.úno ~ 6a.eto11. pJú.ndpal u ~,¿ ~e deja. bita.e.to el 

yeyuno o el lte6n. Ve 6011ma ~.únl.1.M ~e ha. encontluldo que la Mdll.6.f.U.~ 

de !J'Ul6ª ~,(gue nolln1a.fmente a la 11.ue.cd611 de hMta. 75% del p<fitCJte.M. -
En el intutbto hay coMideM.bl.e. 6unc.l611 de. 11.ue.11.va pMa el. yeyuno, pg,_ 
11.e.ta.tlvamente. poca. pMa e.l. lte.6n. La pllLdWa del 25% de,cUte. e.11 la p~ 

te. m4.I ciUtal. tiene. coM e.cuenc.lab rrucho m4.I g11.avu que. la plJLdida de -
todo el yeyuno. ( 56 ) 
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SINDROHE DE MALABSORCION INTESTINAL 

( HIPOASIMILACION ) 

DEFINICIOll 

PMc~ pa.tof.6g,Lco1> que. 1>e acompaña11 de. tl!Mto1t1101> en la cl.i.­

gut.ifin o e.n la ab1>01tc.l6n de. f.o¡, alimento¡,, ett el que el 1>.lgno .impllU­

c.lncl.i.b.f.e. u la ESTEATORREA, u de.e.lit, un aumento de gltltM en !.al> lie.cu. 

( 56 ) 

Y cuyo ca1t.1:c..te.1t .impo!Ltaute en ful> b.lop¡,.ial> qlLÍ/Uf!tg.lcal> o p~ 
olLdf.u u la a.tlic6.ia de la mucoba .lntuUnaf., p1Linciµa.fme11.:te de !.al> V.!:_ 

Uo1>.ldadu del .lntutino delgado y una notable cl.i.l>m.lnuc.l6n de lab .6U-­

pe!L6,ic.lu de abl01Lc.l611. ( 56 l 
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SINDROME DE MALABSORCION INTESTINAL 

( HIPOASIMILACION ) 

CLASil'ICACIO!I 

La c.Ca.6.l6.lcacl611 de .eo-0 -0.(11d1to11w,1, de. 1rafob-001tcl61t eb d.l6.(ci.i. deb~<::_ 

do a .ea. ex..i.6.t.encla de múW¡.-!M me.c.an.l-011106; puede l1abe1t va/LÍ.a-O c.t.loto-

9.(a-0 y hay 6ae-to1teb de.1co11ocldo.6. A mecü.da de que M dúpone. de. 1nayor.­
.ú16Mmacl611, pueden cambü1t !a-0 cR.a1.,.l6.{c.auoneb. En e! 111cjo1t de !.ob c_q_ 

.60-0 un .lnten.to de ci.M.l6,ic.ac.l6n apOIL.ta una bUJ1da .6CJPb.fanza de oitden a­

w1a gM11 vM.ledad de. e116e1tn1edadeb en fu-O que e! v.fnmeo comi11t e,; -0u e.-

6ec.to 6 obne. la a6imi!au611. 

La-0 do6 cia-0.i¡ílcaclone; de m6b U6a pevta co11vlle11den M tM .tJtM.toiL--

1106 6011 !a c!Mifj.cacl6n F!SlOLOGICA vMadll w la ab,(niifaú611 d~ gJtMa\ 

y una c..fM.l6.lc.ae,l6n FISIOLOGICA U HIOLOGICA co1rb.l11ada. V éMa úU<lna-

11.6 .ea. de rrcayDh. u-00 en la ac.tuaUdad y pJtapone dab gMndc.b 91tupo6: ( 5& ) 

A) SINDROME DE MALABSOCIOll PRIMARIA O IDIOPATICA 

B) SINDROME DE r.ALABSORCION SECUNDARIA, 
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Sl!IDROIU; DE MALABSORC 1011 

( HIPOASIIHLACION ) 

- SillDROME DE MALABSORC!Oli PT:!MARIA ( 56 ) 

Kooke y e.al-O. - [6úalol¡)¡_ca p!Un1a1Iü o úl.iop.tüca e.<1 la pite-­

~ c.nua de aw11mto de 91taM en la.& ltec.e6 en ay_ 
o enc.ia de un 6ac.to lt eUol6g.ic.o c.01np1tobable. 

- OTROS TERMIHOS 

Al E116eJunedcu.l e.e.llaca 

B) Eopuite T!toplc.al 

C) El>pwe 110 T!toplc.al 

VI Ente1topa.Ua po!t gluten 
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SINDROME DE HALAJlSORCION INTESTINAL 

( HIPOASIHILAC!Oll ) 

CLASIFICACION FIS!OLOGICA e ASU!ILACION DE GRASA ) e 56.) 

ü .t.a. cu..imil.a.wtt de giuu.cu. 4e dan en vaJL.lo4 pcu.o4; .<Mc..útl­
mente hay una duc.oir.p04i.c..l6n de lo4 tM.gUcáldo4 ( giuu.a nei.Wut ) en­

monogUc.€1Li.do4 be.ta y fic..i.do¿, giuu.ol> .Ubltu en p!tel>enci.11 de c.oncentlut-­

ci.6n adeCl!ada de Upa1>a panCJLe4.üc.n.. 

El 4egundo pcu.o u la 601U11ac..l6n de mlc.ela.6, que 1Lequi.e1t.en la 

p!tl?.l>enc..la de ¿,alu bili.alr.u adeCILadcu. en c.onc.e11tJutc..l6n ade.Cl!ada. Lo4 ! 
c..ldo4 giuu.04 y lo4 monogUc.Wdol> l>on ab4oJLb.i.do4 fuego pOll la e.aula -
de la 1111LC.Ol>a i.lltuti.nal, donde el monogUc.llLi.do u JLeute.MMc.ado en -

tlli.gUc.lJWJ.ol>. üta c.llula 4 e llevi.l>te entone.u de una .UpopM.te.lna, --

601U11a ql!i.lomlc.llonu que l>on Ubelladol> en lo¿, Un6c1ti.co4 y entJut 6,í.nal· 

mente en el toMente 4anguhteo. 

E6.ta c..t.a.4i.{ic.ac..l6n ctgl[(Lpa lcu. di.l>t.lntcu. c.n.u4CU. de uteato--­

Mea 4egc&t el fugM del de6edo 6.U-lopatol6glc.o en la cu.-lmllac.i.6n de -
gllahcu.. Lo4 de6ecto& -lnW!1wninalu loan de VOS TIPOS genellalu: 

Al U p!t,lrneit.o u mala d-lguti.6n de glul.6a1> deb.i.do a VEF1C1EIJC1A VE 

LIPASA PANCREATICA 

BI U ¿,egundo u una 6ollmac..l6n -lnadeCl!ada de mlc.elcu., Hcundall-la a 

una e.xc.llec..l6n de.Me.lente de SALES BILIARES POR EL llIGAVO ( Co­

lutal>.U .lntJut o ex.tJtahe.pUlca J o duconjugau6n de 4ale& b-l­

liA!t.u poll .lnCJWnento del númelt.o de bac.te.Mcu. en la luz. 
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SINDROME DE MALABSORCION 

( HIPOASIMILACION ) 

l.- INSUFICIENCIAS DIGESTIVAS ( Trastornos de la hidrlilisis ) (56) 

Al ZMu6.lci.enc..la PancM.átlca. 

1.- AduU:n 

al PanCAeatlti.6 cMnica 

b) CMci.noma del Ptútell.e.aA 

e) F .l6.tu.ea PanCJte.átlca 

2 .- Nbio 

B) Hepdopa,t(a ( Fa.e.ta de Sctiu Sllúvtu ) 

1. - llepa,t,i,t.U 

2. - Ob6tJr.ucci6n eWUl.hepW.ca de la6 v.CM b.(1..{.aJ¡u 

3.- CWto6.l6 

C) V.l6múmci.6n del 11.ueJWoJri.o gá6Wco 
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SlNDROME DE MALABSORCION 

( HIPOASIMILACION ) 

II.- TRASTORNOS DE LA ABSORCION ( Alteraciones del ;transporte a -

través de la mucosa intestinal ) 

Al En6eJ1medad P1ÚlllllJLÍ.a. de la Muc.o~a 1ntut.inal 

1. - ~p!We Tltop.lc.al 

2. - cnteAopa.t(a polt g.f.ute1t 

BI Pltocuo~ .ln6tama.toU.o~ del 1ntut.ú10 Ve.lgado 

1. - Cn.te4lti.6 Reg.lonal 

2.- Tubellcu.lo~~ 

CJ. PMt.ic.lpltC.l6n de.l 1ntut.úto Ve.lgado en En6eJ1medadu S.Utg_ 
mlc.@ 

1.- Lln6oma 
2.- Un60M1Lcoma 
3.- Twnolt ca!Lc.lno.lde 

4.- lleuma.to~.U Qu.l.6.tlca del Intut.i110 Ve.lgado 

S.- En6eJLmedad de Wlúppie 

6. - Milf.o.ldoMA 
7. ~ ~ c.f.eJLodellmÚl 
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S!llDROME DE MALABSORCION 

( HIPOASIIHLACION ) 

D) D!SH!NUCION DE LA SUPERFICIE DE ABSORCION 

1.- Ruecc.lonu del fotutino Vei.gado 

2.- Fl.!J.t:i.tftw lntutinai.u 

E) ENDOCRil/OPATIAS 

1.- V.ia.be.tu llelUtul> 

2, - H.ipopa1tatilto.ld.l6mo 

F) OTRAS CAUSAS 

1. - Agamt1agR.obuU.nem.ia 

2, - l Mu6.lc.lenc.ia VM cultvr. 

3. - 1n6utac.lonu PaJuUltalúM 

4.- S.CndJr.ome de ZolU.ngeJr.-EUU.on 

5.- Po6tantib.l6.ti.c.o6 
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SINDROMI: DE MALABSORCION 

( llIPOASIMILACION ) 

e u A D R o e L I 11 I e o ( 56 ) 

A) Evac.uaclonu V.úVtltUCM 

B) flecu glta.6M, upw110-0cu, ª"UVU:Uentcu, alotr. a IUUlc.la 

y 6lota.1J.tel 

C) Mtel'iia, adútamút, baja de puo 

V) Poi.oJt abdmnútaR. mode1tado, 6f.atu.le11cla, glo6-i.t.l6 

E) flemoJtJta.gúu 9Mtlta.úitut.ú1ai.u oea.1>.lonale-0 

F) Edema 6 ecundalt.lo a lúpoaCbwn.lJ1emia 



a) 

b) 

e) 

d) 

el 
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SINDROMt DE MALABSORCIOtl 

( HIPOAS!llILACJON ) 

DIAGNOSTICO 

( 56 ) 

Cuad!to el.falco 

Ve:tetJ1tút<tU:611 qulmlca de gJta.!M 6eca.f.e~ 

E6.tw:l.lo cup'wl6g leo 

13.iop6la; de 1111co6a úuc.;.tú1at 

Pweba dr. fo JJ-XltoM 

6) Ve..te111n.l11ac..io11r,1 lMlcal ck {¡olat.o 1J vltflmlna R 12 

g) P1U1eba de ScfiJU'Jng pcv'ta ab1oo~c.l6n de. v.Uantlna b 12 

lt) Expto1tac..ló11 Jtcu:Uol'.é9iCit 1 .tMinü.to i11te,1tlnat c.on L•IVU.o 

-l) lllome.Uúa ltenW.ca, qu.Cmlca 6rutg<1lnea, p.tu~ba1 d" ów1c.loncmtle!! . 

.ta l1epá.Uc.o, ¡JJtuebM dr. cop.~c'piVl.M.lto1>cor1:0 IJ coptoc.ult.lvo, e­

lec.tl!.0601!.Mló de pJto.tc,.[Ha;. 
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SINDROMI: DE MALJ\esoRCION 

( HIPOASIMILACION ) 

TRATAMIENTO 

( 56 ) 

- BASICO 

al V.le.ta lfica e11 r'LO.f:e.úuu., pob'1.e e11 g'1.a.1n, mbumo de 6€cu-­
.ia.I 

b) Ca1rne, cllVUl de huevo, quuo dueli.erMdo, p.Utano, 0JULta.1-
111adUIUl4 

- DIETA EXCENTA DE GLUTEN ( Un.leo .tltatamlwto upec.q.ico l 
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SINDROME DE MALABSORCION 

( HIPOASIMILACJ ON ) 

TRATAMIENTO 

( 56 ) 

- CORTICOSTEROIDES 

.º J RueJtvado palla pa.c.ien.tu que 110 JteApcnden ade.cuadame11.te. -
al .tluttamien:to cUetWc.o 

bl La doó.U. .úúc.la.f. eó de 40 mg. V.O. cada 24 hJtó. biciuóo ~ 

duJtan,te una .\emana, poóteJÚOltmen.te óe Jteduce R.r.. dcó.U. a -
10 6 20 mgó. cada 24 IVUi.; dupu~ de 10 a 20 mgó. óeira-­

na.fmente ha.1.ta doó.l6 de óoUfo de S a 10 mgó. o. la. óeinana 

y poJt R.o genelutf. en .t~no de una. 6 doó óemanM loó en--
6w1oó JteAponden óa.t.U6act011.lame11.:te rrejoJtand.o e1: 6ot.ma ~ 
polltan.te ..1u ó,lntomatotog.út 

e) LM compUc.auonu de M.te tlta..tamlen.to ..1011 toó peUgJtoó -
.l1111eJten.tu a la .teJta.peútic.a eA.teJto,idea 
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SCHWANNOMA MALIGNO ASOCIADO A ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN 1 S 

RESUMEN 

Se plle-6 mta un ea,io de 1>du<1cu111oma ma,Ug110 deJ:. .úi:t.e&t.ú10 del.gado !::, 

~oc.lado con 111uwfi,(b1wma.tMló de Van RccJiU11ghau6ert'.i, e6ec.tuando­

fuego una aJllpUa Jtevú.l6n de fa! Jtc6eJte11cút6 b.lbUog1táMca<> MbJte 

e.e tema. 

Se .ieiialan co11c.fu&.fo1te6 hnpo1¡,taii:t.el, entlte tll6 que dutac:a que R.a 

a6oc.lac.l6n óclw.rannoma maUgno-en6Vtmedad de Vo11 Re~k.Unghaiu.en' 6-

cottlleva pe.01t p1ton6MJ.co, como puede 1tean.í11maMe en ee p1tuente -

ca.lo, 

Tamblll:n óe conúdeJta qttc dúfu aiocJ.acl6n ante! mene.lanada entlte -

En6vunedad de Van RecklfoghaJLHn' ó !/ Úluvanno1m maU9110 e-1 poco -

61[.ecuente, pMo H coM.úiMa que nunca 6e ha 1tepo1t.tado que R.a lo­

caUzac.l6n det 6cltwamto1m maUgno hatia 6-ldo a nlvee de -lntutino 

det9ado. 
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SCHllANNOMA MALIGNO ASOCIADO A ENFERf!EDAD DE VON FECKLINIJHAUSEN'S 

CONCLUSIONES 

1. - El ncwio6i.bJtooa1u:oma .;e aioefa en c.t 261. de i'oó caJ0.6 con la­

fn6V'.medrul de. Von Red1 U.nghaaJ c.11 1.1. ( 11 

Z. - Ante todo pac.i.edr. cun 11cto.•001:ib.;m,,ato1h de. Van llr.d1í<."f!!1.~1.1;e11 1 6 

cuoe{a¡fo a. cm ~.(ná1tc1111e. 1H'( 1pM1,ico, l.1~1 ( 1 bCi~11cfo pen6M bien, -

e11 .ta de.gei1e.Jtac.i611 ~n:i.l'i~11a rf1•. un Ht'lV1t•6ll11wmr. o !Jfr.n c.11 uua ~ 

tioc.iaci.611 .fmfüint'l 1.'1ltJ o.t·w .. l 11eopti16-<.·,1l ~lC'.11e.'ia.fmc11.t1~ de apcVw· 

.to d.i.geJUvo ,1 1netano11101.( :ll ) 

3.- Ff. .óc.l1wannrma. tnal'Ji¡11tJ a.llnc.ío.du a .f11 f 11~1!./tmedrul de Von Ee.cf~V11Q_ 

haoti.edó co11.Ucv1t :L11 pc.o.1 r~on6J.Uc.o. r 1 ·1 J 

4.- El p11on6ottco .Je C!lóoml·~e~e pOI!. Me.útiva .tumo.tl!-f o pO!!. mc.táo­

úu, i.o, rn fu mayM.[a de .fo6 ca.ioi dt! ioe11.tizau611 ¡:uhnoouth .• 

( 11, 27 ) 
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